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WIYELITES 

Par  Andre  LERI 

Le  moL  «  myelilc  »  sifrnifie  inflannnalion  de  la  moelle;  si,  comme  on  le  fail 
gen^ralement,  on  admel  avec  Metchnikofl"  que  1'  «  inflammalion  »  se  confond 
avec  la  «  reaclion  p/tagocytaire  »,  il  esl  encore  impossible  d'ccrire  a  I'heure 
acluelle  un  article  sur  les  myelites.  CetLe  definition  histologique  enserre  les 
myelites  dans  un  cadre  Irop  elroit,  car  la  clinique  ne  permet  pas  encore  dc 
distinguer  les  foyers  de  reaction  phagocylairc  des  foyers  de  degenerescence 
simple,  toxique  on  trophi(iue,  etcndue  a  tons  les  elements  parenchymateux  et 
inlerstitiels  on  limitee  a  certains  d'entre  eux:  le  temps  n'est  pas  venu  ou  clini- 
quement  on  distinguera  la  myelilc  de  la  myelomalacie,  comme  on  a  appris  a 
distinguer  I'encephalite  de  Tencephalomalacie. 

Ce  diagnostic  sera  sans  doute  beaucoup  plus  difficile  pour  les  affections  de  la 
moelle  que  pour  celles  de  rencephale.  D'une  part,  en  effel,  le  volume  important 
etle  trajet  nettement  delimil6  des  vaisseaux  du  cerveau  permettent  souvent  de 
rapporter  a  une  lesion  vasculaire  bien  definie  (embolic,  thrombose)  les  sym- 
plomes  des  lesions  cerebrales  alors  que  dans  la  moelle  des  dispositions  anato- 
miques  aussi  favorables  pour  le  diagnostic  ne  se  retrouvent  pas.  D'autre  part, 
alors  que  ccrtaines  alTeclions  cerebrales  reinvent  manifestement  de  lesions 
mecaniques  et  non  de  lesions  infectieuses,  Fetiologie  paralt  etre  k  peu  pr6s  tou- 
jours  la  m6me  pour  la  moelle,  qu'il  s'agisse  de  necroses  ou  d'inflammations,  a 
savoir  une  infection  ou  une  intoxication.  Aussi  la  notion  etiologique  et  la  sym- 
plomalologic  clinique  ne  permettenl-elles  qu'exceptionnellement  de  diagnosti- 
(pier  la  nature  de  ralteration  anatomique.  La  difference  cntre  I'inflammation  et 
la  degenerescence  medullaire  reste  done  purcmc.ni  anatomique  :  dans  un  cas, 
le  poison,  toxique  ou  toxine,  influence  directement  les  Elements  nerveux, 
cellules  ou  fibres,  sans  provoquer  I'apparition  des  leucocytes,  agents  ordinaires 
de  la  defense  organique,  dans  I'autre  cas  le  parasite  ou  le  toxique  n'agit  sur  les 

(•)  Ouelques-uns  des  articles  qui  composent  ce  cliapiLre  onl  ('-U';  reproduils  dc  In  pro- 
mierc  cdilion  aprfes  iin  travail  do  revision  cL  dc  rnise  au  point  anqiicl  nion  ancien  interne, 
M.  Leri,  a  bien  vouiu  doiiner  tons  ses  soins,  et  ponr  leqnel  j(>,  Ini  adriisse  nies  sinccres 
renierciements.  Les  autres  ai  licles  ont  et6  conipletenient  remanies  et  sont  sif^ncs  par  ceux 
de  nics  cloves  qui  Ics  ont  faits  sous  ma  direction.  1>.  M. 
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m6mes  (Elements  qu'en  provoquanl,  soil  primilivemcnL,  soil  socontlaircmcnl, 
une  vive  roacLion  prolcclrice  du  tissu  vasculo-conjoncLif. 

D'aillcurs,  dans  unc  ntemc  moelle,  unc  memc  cause  peul  produirc  les  deux 
ordres  de  lesions,  cL  I'on  Irouvc  en  dideronls  points  soil  un  foyer  de  ramollis- 
semenl  simple  on  une  degcnerescence  cellulairo  isok'o,  soiLun  foyer  d'abondanle 
reaction  leucocytaire.  Sans  doute,  les  microbes  doivcnt  produire  engeneral  par 
leur  presence  un  plus  grand  appel  leucocytaire,  sans  doute  les  processus  toxi- 
ques  sont-ils  au  contraire  plus  capables  de  produire  la  necrose  simple  (lestoxines 
tr6s  virulentes  en  particulier,  celle  de  la  dipht6rie,  du  tetanos  (Crocq),  sont  tout 
specialement  aptes  a  produire  des  necroses  pures) ;  mais  ces  regies  nont  rien 
d'absolu.  II  est  aujourd'hui  demontr6,  pour  la  moelle  comme  pour  les  autres 
organes,  d'une  part  que  la  seule  existence  d'un  produit  toxique  et  m6me  d'un 
corps  etranger  aseptique  quelconque  (embolics  m(^dullaircs 'experimentales, 
Hoche)  (')  suffit  a  determiner  une  grosse  diapedese  leucocytaire,  d'autre  part 
que  la  presence  m6mc  de  microbes  ne  s'accompagne  pas  forcement  de  reaction 
phagocytaire.  C'est  ainsi  que  nous  avons  trouv^  des  amas  microbiens  dans  la 
moelle  sans  aucune  apparence  d'inflammation  a  leur  pourtour,  et  cependant 
leur  d^couverte  anterieure  dans  le  sang  circulant  et  leur  mode  de  localisation 
dans  le  tissu  nerveux  rendaient  bien  pen  vraisemblables  leur  apparition  et  leur 
proliferation  uniquement  post  mortem.  II  faut  certainement  diverses  con- 
ditions pour  que  la  presence  d'un  microbe  provoque  une  reaction  ;  ces  condi- 
tions dependent  du  microbe  lui-m6me  (nature,  virulence  suffisante  et  non 
excessive,  abondance,  etc.)  et  du  terrain  sur  lequel  il  s'implante  :  la  force 
reaclionnelle  du  sujet,  son  age,  son  etat  general,  Tetat  de  ses  vaisseaux,  les  pro- 
cessus pathologiques  ant6rieurs  de  la  moelle  (experiences  de  Hoche),  etc.,  ne 
sont  pas  sans  grando  importance  sur  Tintensite  et  sur  Fexistence  meme  de  la 
reaction. 

De  ce  qui  precede  resulte  I'impossibilite  de  distinguer  rliniquemenl  Finflam- 
mation  de  la  moelle  avec  reaction  leucocytaire,  c'est-a-dire  la  my61ite  au  sens 
6tymologique  du  mot,  de  la  degeneration  simple  :  une  definition  bas6e  sur 
I'anatomie  pathologique  ne  concorde  pas  avec  la  clinique.  Comme  les  16sions 
anatomiques  sont  variables,  non  seulement  dans  les  dilTerents  cas,  mais  dans 
un  meme  cas  aux  differcnts  niveaux,  c'est  aux  donneos  do  la  clinique,  aujour- 
d'hui beaucoup  plus  precises,  que  nous  prefcrons  demander  comment  il  faut 
comprendre  les  «  my^lites  ». 

La  notion  etiologique  et  revolution  clinique  sont  aujourd'hui  les  parties  les 
mieux  caract6ris6es  de  I'histoire  des  my^lites  aigues.  Comme  le  disait  P.  Marie, 
des  1894,  dans  la  premi6re  edition  de  ce  Traite,  «  toujours  le  processus  inflam- 
matoire  est  dCi  a  la  determination  medullaire  d'une  maladie  generale  ou  a 
I'extension  a  la  moelle  d'une  affection  locale  siegeant  dans  un  organe  plus  ou 
moins  rapproche  :  les  veritables  causes  initiales  soul  d'une  pari  les  infections, 
d'autre  part  les  intoxications  »  :  cette  theorie  a  ete  soulenue  dcpuis  par  Mari- 
nesco  C*),  par  Leydcn('')  et  par  la  plupartdes  auteurs  qui  so  sont  occupes  de  la 
question;  elle  est  aujourd'hui  generalement  adoptee.  En  tenant  compte  des 
remarques  (|ue  nous  avons  faites,  nous  pouvons  dire  que  la  myeiite  aigue,  telle 

{')  IIociiK.  Arch.  f.  I'si/rli..  I.  XXXII. 

(*)  Maiunesco.  Rfippoi  l.  an  ('.oni^vba  do  Pari.s,  1000. 

{■')  Li:yi)i;n.  ria|i|)orl,  an  ('.oiiifriis  de  in6d.  iiil.  do  Moi  liii.  li'Ol. 
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(lu'elle  est  cliniquomenl  diagnoslicable,  est  un  syndrome  qui  d6nolc  soil  Ic 
mode  de  reacUoii  aigiic  a  une  infection  ou  a  uno  intoxication  d'unc  moolle 
encore  capable  de  rcagir  par  la  diapedese  leucocytaire  et  la  prolilcration  des 
elements  fixes,  soit  I'altcraiion  aigue  sous  I'influence  d'unc  infection  ou  d'une 
intoxication  d'une  moelle  qui  ne  reagit  pas. 

II  est  une  categorie  de  faits,  rares  il  est  vrai,  mais  indubitables,  qui  a  pre- 
miere vuo  ne  paraissent  pas  entrer  dans  cette  definition;  ce  sont  les  cas  de 
ramollissement  thr.ombosique  a  dcljut  brusque,  apoplectiforme,  que  rien  ne 
distingue  cliniquement  des  myelites  aigues,  si  ce  n'est  peut-etre  la  brus- 
(|uerie  de  ce  debut,  ramollissement  dont  les  premieres  observations  ont  6te 
remarquablement  etudiees  par  Hayem  ('),  dont  des  observations  nouvelles  ont 
ete  publiees  par  Moller,  (joldtlam(^),  Sottas(^),  Brissaud  etc.  En  realite  il 
s'agit  dans  ces  cas  encore,  au  moins  dans  la  grande  majorite  d'enlre  eux,  de 
Taction  d'une  infection  ou  d'une  intoxication,  mais  cette  action  s'est  exerc^e 
sur  les  vaisseaux  de  la  moelle  d'abord  et  non  sur  ses  elements  parenchyraa- 
teux;  c'est  parce  qu'il  y  a  eu  d'abord  vascularite,  vascularite  toxique  ou  infec- 
tieuse,  qu'unc  cause  occasionnelle.  qui  peut  6tre  uniquement  mecanique,  a 
determine  une  thrombose  brusque  et  un  ramollissement  mcdullaire  aigu  :  tel 
parait  etre  du  moins  le  cas  dans  les  thromboses  syphiliti(|ues  qui  constituent  la 
presque  totalite  des  faits.  Existe-t-il  en  outre  des  necroses,  soit  thrombosiques, 
soit  emboliques,  d'origine  purement  mecanique  ou  fonctionnelle,  dans  la  pro- 
duction desquelles  I'infection  et  I'auto  ou  I'het^ro-intoxication  ne  jouent  aucun 
role  direct  ou  indirect?  Le  fait  est  possible,  nous  ne  le  croyons  pas  encore 
demontre,  il  doit  6tre  en  tout  cas  tres  exceptionnel,  et  jusqu'a  plus  ample 
informe,  dans  la  necessite  d'etablir  une  definition  qui  embrasse  le  plus  grand 
nombre  des  cas,  nous  croyons  devoir  le  negliger.  Completant  et  simplifiant  a  la 
fois  la  definition  de  la  myelite  aigue  que  nous  avons  don  nee,  nous  dirons  done  : 
La  myelite  aigue  est  le  «  syndrome  de  I'alteration  aigue  de  la  moelle  due  direc- 
lemcnt  ou  indirectcmenl  a  une  infection  ou  a  une  intoxication  »,  qu'il  y  ait  ou 
non  reaction  phagocytaire  ("). 

La  notion  etiologique  et  revolution  clinique  manquent  pour  delimiter  le 
domaine  des  myelites  c/troniques.  Dans  Fimmcnse  majorite  des  cas,  la  cause 
premiere  est  sans  aucun  doute  comme  pour  les  myelites  aigues  I'infection 
ou  I'intoxication,  mais  elle  date  de  trop  longtemps  pour  caracteriser  un  pro- 
cessus myditique;  seules  quelques  infections  a  tres  longue  echcance,  la  syphdis, 
la  lepre,  peuvent  determiner  des  inflammations  lentes  dont  la  symptomatologie 
ou  I'anatomie  sont  plus  ou  moins  bien  connues;  seules  quelques  intoxications 
lentes,  exogenes  ou  endogenes,  I'ergotinisme,  la  pellagre,  le  lathyrisme, 
le  diabete,  I'anemie  pernicieuse,  peuvent  determiner  des  lesions  chroniques 
ou  parfois  subaigues  plus  ou  moins  bien  definies,  plus  souvent  d'ailleurs 
a  caractere  necrotique  qu'inllammatoire.  La  symptomatologie  n'est  pas  d'un  . 
plus  grand  secours  que  I'etiologie,  et  si  revolution  permet  de  caracteriser  un 

(')  H.VYEM.  Ai'cliires  de  pltysiologie,  1874,  p.  023. 

(-)  GoLDFLAM.  Ueber  Ruckenmarks-Syi)liilis.  Wienev  Idinik,  18!),-.. 

l')  Sottas.  ConlribiUion  a  I'ettide  des  jjtmdj/sies  fipinales  sijpliililujues,  1894. 

{[}  BnissAi  D.  My<''lilc  ai)0|)l('clirorme.  Gaz.  hebdomad.,  lOO'i,  p.  133. 

(••)  C'esl  a  cellc  conceplioii  des  niy61ites  hasee  sur  Teliologie  eL  rcvolulioii  clinique  et 
non  sur  1  hisloiogio  palhologi(iuc  (luc  conduil,  a  noire  sens,  la  lecture  des  tres  conscien- 
cieux  mais  discocdanls  rapports  de  Fischer,  Crocq  et  Marinesco  au  Conerfes  de  ISHK)  sur 
la  «  Nature  des  nijeiitcs  aigues 
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pelit  nombrc  de  myeliLes  chroniques,  c'csl  uniquement  parco  qu'elles  pr6scn- 
tenl  iin  debuL  aigii  ou  dcs  poussees  aigui's.  TouLes  les  aulrcs  myeliles  chro- 
niquos,  d'ordinaire  primilivemenL  difl'uses,  secondairemoni,  plus  ou  moins 
localisees,  parfois  pcul-etre  sysL6inaliques,  mais  bcaucoup  plus  frequcmmcnL 
pseudo-systematiques,  sont  comprises  dans  Ic  tableau  dcs  diiTerentes  scleroses 
m^dullaires,  sclerose  en  plaques,  sclerose  laLerale  amyoLrophique,  scleroses 
combin6es,  tabes,  etc.  II  ne  reste  guere  place  en  dehors  des  affections  que 
nous  venous  d'6num6rer  pour  une  forme  isolee  de  myelite  chronique. 

Aussi,  aprbs  avoir  etudie  les  my61ites  aigues,  nous  d6crirons  seulement  une  a 
une  les  lesions  de  la  I6pre,  de  Tergotisme,  du  lathyrisme,  de  la  pcllagre;  les 
lesions  de  Tanemie  pernicieuse  seront  signalees  a  propos  des  scleroses  combi- 
n6es.  Les  my61ites  chroniques  les  mieux  caracteris(^es,  les  myelites  syphilitiques, 
seront  d6crites  dans  un  chapitre  a  part  :  on  y  trouvera  le  tableau  complet  des 
my61ites  transverses  chroniques,  les  seules  peut-etre  qui  meriteraient  une  des- 
cription speciale;  la  myelite  transverse  syphilitique  ne  doit  pas  en  eflet  a  son 
etiologie  de  caract6res  cliniques  sp6ciaux ;  «  les  oscillations  de  Taflection,  les 
variations  dans  Fintensite  des  phenomenes  paralytiques,  et  m6me  les  modifi- 
cations apportees  par  le  traitement  specifique  ne  permetlent  pas  de  se  pro- 
noncer  d'emblee  sur  la  cause  de  la  myelite  »  (Brissaud);  seule  la  coexistence 
d'accidents  c6r6braux  permet  de  penser  a  la  syphilis,  ainsi  que  Lamy  I'a  bien 
specific;  la  description  des  my61ites  transverses  chroniques  ferait  done  double 
emploi  avec  le  remarquable  article  que  Lamy  consacre  dans  ce  Traile  h  la 
«  Syphilis  des  centres  nerveux  ».  Toutes  les  autres  myelites  chroniques  seront 
lrait6es  dans  les  chapitres  «  Sclerose  en  plaques  », «  Sclerose  laterale  amyotro- 
phique  »,etc.;  elles  comprennent,  peut-ondire,  toutes  les  maladies  intrinsequcs 
de  la  moelle,   sauf  les  affections  d'origine  familiale  et  les  affections  neo- 
plasiques.  Nous  6liminerons  dans  Fetude  tant  des  formes  aigues  que  des  formes 
chroniques  les  myelites  par  compression  ou  par  16sion  de  voisinage,  un  chapitre 
special  se  trouvant  consacr6  dans  cet  ouvrage  aux  maladies  extrinseques  de  la 
moelle. 

MYELITES  AIGUES 

Historique.  —  Jusqu'au  debut  de  ce  si6cle,  rinflammation  de  la  moelle  et 
de  ses  enveloppes  6tait  confondue  sous  le  nom  de  rachialgite  ou  de  spinite; 
c'est  a  cette  inflammation  combinee  que  fut  aussi  appliquee  au  debut  la  deno- 
mination de  myelite  (Leonhardi). 

Ollivier  d'Angers(')  le  premier  separa  dc'finitivement,  sous  le  nom  de  myelilc, 
rinllammation  de  la  moelle  de  celle  des  meninges  (18iil),  et  Cruveilhicr  figura  la 
myelite  aigue  dans  son  Atlas  d  anatomic  pathologique.  Depuis  lors  de  Ir^s  noni- 
breux  Iravaux  ont  616  fails  sur  la  myelite  aigue,  tendant  presquc  lous  a  definir 
au  point  de  vue  anatomiqu(^  un  syndrome  clinique  assez  netlement  caraclerise 
par  son  ddbut  aigu  et  par  ses  troubles  moteurs,  sensitifs  cl  tropliiquos,  variable 
quant  son  evolution;  nous  citcrons  les  noms  d'Abercroinbie,  l{ec;uuier. 
Albers,  Bouillaud,  Andral,  Bostan,  Virchow,  Trommann.  Mannkopf.  llayeni, 
Vuli)iaii,   r,n)Wii-S(-(piar(i,   Locklianll-rj.-irkc.  Les  \criL'il»les  progres  dans  la 


(')  Ollivuch.  TriiiU  de  la  moelle  dpinidre  cl  de  ses  nuiladies,  Paris,  18'2I. 
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description  cliniqne  cl  analomique  do  la  my61iLe  aigue,  en  parLiculier  les 
recherches  histologiques  qui  onL  perrais  de  decrire  a  la  place  des  anciennes 
«  paralysies  reflexes  »  une  myelile  sans  ramollisscment,  sonL  dus  a  Charcot 
et  Dujardin-Beaumclz('),  a  Westphal  et  k  Gull,  k  Pick(^),  surtout  aux  Iravaux 
successifs  de  Leyden(')  et  aux  travaux  r^cenls  d'Oppenheim  (1892  et  1898), 
d'Obersteiner,  de  Redlicli  (1900),  de  Brissaud  (1899  et  1902),  etc.  Des  recher- 
ches cxperimentales  ont  ete  entreprises  par  Brown-Sequard,  Hayem,  Liouville, 
Leyden,  Roger,  Charrin,  Bourges,  Grocq,  Marchand  et  Vurpas,  etc.  Enfin,  des 
rapports  remarquables  sur  les  myc^lites  aigues  ont  6te  pr6sentes  au  Congr6s 
de  Bordeaux  (1895)  par  Grasset  et  Vaillard,  au  Congres  international  de 
Paris  (1900)  par  Marinesco,  Grocq  et  Fischer,  au  Gongres  de  m6decine  interne 
de  Berlin  (1901)  par  Leyden,  Redlich  et  Striimpell :  les  travaux  de  leurs  auteurs 
et  les  discussions  auxquelles  ils  ont  donne  lieu  ont  fixe  nombre  de  poinls 
obscurs  de  Tetiologie,  de  Fanatomie  pathologique  et.  de  la  pathogenic  de  la 
myelite  aigue.  11  faut  reconnaitre  cependant  que  cette  afTection  est  de  toutes  les 
maladies  de  la  moelle  celle  dont  la  connaissance  clinique  et  surtout  anatomique 
laisse  le  plus  a  d6sirer;  la  multiplicite  des  travaux  entrepris  n'est  pas  parvenue 
encore  a  combler  les  vastes  lacunes  de  son  6tude. 

Etiologie.  Pathog6nie.  —  Toute  myelite  aigue  est  consecutive  a  une 
infection  ou  a  une  inloxlcnlion,  il  n'y  a  pas  de  «  myelite  primitive  »  :  tel  est  le 
fait  qui,  enseigne  d'abord  par  Pierre  Marie,  admis  par  Marinesco,  Leyden, 
Oppenheim,  Bruns,  etc.,  et  aujourd'hui  k  peu  pr6s  definitivement  accepte, 
doit  dominer  la  description  de  la  myelite  et  prendre  dans  sa  definition  m6me, 
a  defaut  de  lesion  caract6ristique,  une  place  preponderante.  Le  froid,  le  trau- 
matisme,  les  Amotions,  etc.,  n'agissent  qu'a  litre  de  causes  occasionnelles  ou 
pour  localiser  le  processus  toxique  ou  infectieux. 

h'infectinn  pent  souvent  6tre  prise  sur  le  fait,  pour  ainsi  dire,  et  les  myelites 
complications  des  maladies  infectieuses  aiyiies  ne  se  comptent  plus  :  c'est  surtout 
apres  I'influenza  (Laveran,  Leyden,  Babes,  etc.)  et  la  fi6vrc  typhoide  (Ebstein, 
Gurschmann,  Laveran,  SchifT,  etc.),  qu'on  en  a  observ6  de  nombreux  cas ; 
mais  on  en  a  signale  aussi  a  la  suite  de  variole  (Roger,  Westphal,  Leyden, 
OEttinger  et  Marinesco,  etc.),  de  pneumonic  (Ollivier,  Joffroy  et  Achard,  Fiirs- 
tner,  etc.),  de  blennorragie  (Gull,  Dufour,  Bari6,  Hayem  et  Parmentier, 
Spillmann  et  llaushalter,  Raymond,  etc.),  de  rougeole,  de  coqueluche,  etc.... 
En  dehors  de  ces  cas,  la  my61ite  lait  partie  integrante  du  tableau  ordinaire  de 
certaines  maladies  infectieuses,  la  rage  en  particulier. 

Parmi  les  infections  chronicjues  on  a  incrimine  surtout  la  tuberculose  et  la 
syphilis.  En  rapport  avec  la  tuberculose  on  n'a  observe  encore,  en  dehors  des 
myelites  par  compression  et  des  infections  de  voisinage,  que  des  scleroses 
multiloculaires,  affections  chroniques  ou  toutau  plus  subaigues.  Dans  la  syphilis, 
les  myelites  aigues  sont  rares  alors  que  les  myelites  chroniques  sontau  contraire 
extremement  fr6quentes,  mais  un  cerlain  nombre  de  cas  aigus  et  mOme  suraigus 
sont  en  relation  indubitable  avec  la  syphilis;  il  s'agit  vraisemblablement  sou- 
vent  de  ramollissements  thrombosiques;  dans  ces  cas  on  pent  constater  des  le 

(')  Dujardin-Beacmi-tz.  Dp  la  ntydlilc  air/ui'',  1875. 
(*)  Pick.  Real-h'ncyrlupaedie  der  gesamrntcs  Medir.is. 

(')  Lkyden.  Clini(|ue  ric  1874  a  1877.  —  Traile  des  maladies  de  la  moelle,  1"  edition  dc  "1875; 
2'  edition  (avec  Goldscheider)  dc  181)7.  —  Rapport  au  Congrfes  de  Berlin,  1901,  etc. 

% 
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debut  dans  le  liquide  cephalo-rachidien  unc  lymphocyLose  pure  exLr6mement 
abondante  (Lcri)  ct  Taulopsic  on  pent  observer  des  lesions  de  m6ning-ilc  deja 
anciennesct  pass6es  jusquc-la  inaperQues  (Brissaud).  Ces  my^liLes sypbililiques 
a  (Evolution  aigue  surviennent  de  preference  vers  la  fin  de  la  p^riode  secondairc 
alors  que  les  myeliles  chroniques  apparliennent  le  plus  souvenL  a  la  periode 
tertiaire.  Elles  semblenl  devoir  parl'ois  leur  acuite  a  une  infection  associee 
(gonococcie,  etc.);  ce  fail  est  inleressant  a  rapprocher  des  recherches  exp^ri- 
mentales  de  Hochc  qui  n'a  pu  voir  se  d^velopper  les  streptocoques  dans  la 
moelle  qu'a  la  condition  qu'elle  ait  et6  le  siege  d'un  processus  pathologique 
anterieur;  la  meme  remarque  sur  I'imporlance  pronostique  des  infections  asso- 
ciees,  en  dehors  de  la  syphilis,  a  ete  faile  par  Babes,  Auche  et  Hobbs,  Jaccoud, 
Gurschmann  d'aprt's  leurs  constatations  cliniques,  par  Marinesco  d'apres  ses 
recherches  experimentales. 

II  n'est  pas  que  les  infections  generales  qui  puissent  donner  naissance  a  des 
inflammations  medullaires  aigues,  des  infections  locales  peuvent  suffire  : 
Striimpell  a  observe  une  myelite  a  streptocoques  a  la  suite  d'un  panaris, 
Hochhaus  a  rencontre  des  myelites  a  la  suite  d'amygdalite,  de  cystite,  etc.... 

Dans  ces  diffc^n^entes  infections  gen6rales  ou  locales,  il  se  pent  que  le  microbe 
lui-meme  soit  transporte  dans  la  moelle  :  en  fait  on  a  trouve  dans  des  moelles 
atteintes  de  myelites  un  assez  grand  nombre  de  microbes  :  streptocoque  (Auche 
et  Hobbes,  OEttinger  et  Marinesco,  Bab6s  et  Varnaly,  Thiroloix  et  Rosenthal), 
staphylocoque  (Barie,  Eisenlohr),  pneumocoque  (Fiirstner,  Marinesco),  diplo- 
coque  special  (Buzzard  et  Russell).  La  porte  d'entree  des  microbes  se  trouve 
sans  doute  presque  toujours  au  niveau  d'une  surface  cutanee  ou  muqueuse  et 
le  transport  se  fait  par  voie  sanguine.  Dans  des  cas  moins  nombreux,  il  semble 
avere  que  les  microbes  peuvent  arriver  a  la  moelle  par  les  vaisseaux  lympha- 
tiques  des  nerfs  peripheriques,  -dans  la  rage  par  exemple,  dans  les  ulcerations 
gangreneuses  de  la  peau,  etc.;  c'est  la  myelite  par  nevrite  ascendanle  dont  la 
connaissance  est  due  aux  observations  de  Leyden  et  de  Marinesco,  et  aux 
experiences  de  Tiesler  et  de  Klemm ;  la  m6me  pathogenic  s'applique,  d'apres 
les  cas  de  P.  Marie  et  Guillain,  a  la  syringomyelic  dont  la  nature  parfois  infec- 
lieuse  est  anjourd'hui  admise.  Dans  des  cas  exceptionnels  enfin,  il  semble 
([u'entre  la  "porte  d'entree  et  la  moelle  le  microbe  se  soit  arrOte  plus  ou  moins 
longtemps  et  ait  6volue  et  prolifere  danx  la  cavile  sous-arachnoidienne;  il  y 
aurait  alors  production  d'une  meningo-my^lite  particuli^rement  intense  d'apres 
les  experiences  de  Sicard  et  Jacob  et  de  Marinesco,  sans  doute  a  cause  de  la 
facile  multiplication  microbienne  dans  le  liquide  cephalo-rachidien;  Schultze  a 
ainsi  trouv6  des  meningocoques  dans  le  liquide  cephalo-rachidien  au  debut 
d'une  paralysie  infantile  ;  nous  avons  nous-meme  lrouv6  dans  le  liquide  d'un 
malade  atteint  de  myelite  aigue  de  tr^s  abondants  microbes  dont  nous  n'avons 
j)u  (UHerminer  la  nature. 

Mais  dans  un  bien  plus  grand  nombre  de  cas,  aucun  microbe  n'a  pu  ivtre 
decouvcrt  dans  des  foyers  do  myelite  aigue.  Dans  certains  de  ces  foyers  les 
microbes  pouvaient  avoir  disparu  d6j5,  car  llomen  et  Marinesco  out  monlre 
(|u'ils  disparaissent  de  la  moelle  au  bout  de  (juelques  jours;  mais,  dans  beau- 
coup  d'autres  cas,  c'est  certaincment  par  I'intermediaire  de  leurs  loxincx  (pfils 
ont  exerce  sur  la  moelh;  leur  action  inllanimaloire  ou  degenerative  :  le  fait  est 
probabh;  f)onr  nombn;  d'itifections,  il  est  cerlain  potu- les  infeelioiis  dontPagent 
rcsic  lof.'ilisr        poiiil  (Pi nocid.'d ion .  I(>ls  ]r  leLnnos  et  la  di[)literie.  Le  lelonos 
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complc  les  signes  de  rencephalo-myelite  dans  sa  symptomalologie  ordinaire,  sa 
toxine  a  sur  les  Elements  nerveux  une  action  lout  a  I'ait  elective,  action  degene- 
rative, n^crosante  beaucoup  plus  qu'inflammatoire  (Crocq) ;  on  n'en  relrouve 
pas  trace  ni6me  dans  le  liquide  cephalo-rachidien  ainsi  qu'on  pent  s'en  assurer 
par  I'inoculation  a  la  souris,  animal  extrcmcment  sensible  a  la  toxine  tetanique 
(Milian,  Lec6nc  ct  Legros,  Aohard,  Leri).  Quant  a  la  d iphler ie  eWc  s'accompagne 
beaucoup  plus  souvent  de  n(^vrites  que  de  my^lites;  I'existence  de  myelites 
aigues  est  cependant  parfois  indiscutable;  elles  paraisscnt  explicables  surtout 
par  une  intoxication,  car  seuls  Barbier  et  Zacchiri  ont  trouv6  le  bacille  de 
Loftier  lui-meme  dans  les  centres  nerveux.  D'ailleurs  des  lesions  medullaires 
ont  etc  produites  experimentalement  par  injection  de  loxines  microbiennes 
(Charrin  el  Babinski,  Thoinot  et  Masselin,  Gilbert  et  Lion,  Marinesco,  etc.)  : 
la  plupart  de  ces  lesions  etaient  purement  degenera lives,  sen  les  celles  pro- 
duites avec  la  toxine  diphterique  par  Ilallion  et  Enriquez  et  celles  produites  avec 
la  toxine  tetanique  par  Claude  presentaienl  une  reaction  intlammatoire  manil'este. 

En  dehors  des  loxines  microbiennes,  d'autres  intoxications  semblent  pouvoir 
provoquer  des  lesions  de  my6lite  :  saturnisme,  alcoolisme,  arsenicisme,  etc.; 
I'ergot  de  seigle,  le  riz  allere  produisenl  des  alterations  evolution  plus  lente; 
mais  c'est  a  des  recherches  exporimentalcs  beaucoup  plus  qu'a  des  constatations 
r  liniques  que  Ton  doit  la  connaissance  de  myelites  loxiques  aiguos  :  intoxication 
arsenicale  (Skolosubow,  Leyden),  intoxication  saturnine  (Vulpian),  etc.... 

Le  trawnalisme  ne  pent  6tre  une  cause  de  myelile  que  s'il  permet  TinCection 
de  la  moelle  par  une  plaie  p6netrante  (coup  de  couteau,  etc.) ;  dans  les  autres 
cas  incrimines,  il  semble  n'avoir  agi  que  de  deux  lagons  ;  ou  bien  en  produisant 
au  pourtour  de  la  moelle  ou  dans  la  moelle  Textravasion  de  sang  contenanl  des 
microbes  (fractures,  luxations),  ou  bien  en  affaiblissanl  la  resistance  de  I'axe 
spinal  vis-a-vis  des  microbes  circulants.  Ge  dernier  fait  a  ete  experimentale- 
ment demontre  par  Marinesco  et  ses  eleves,  Parhon,  Goldstein  et  Georgesco, 
qui  n'onl  pu  produire  de  myelites  veritables,  apres  Iraumatismes  repetds  de 
la  colonne  vertebrale,  que  par  des  injections  de  cultures  microbiennes. 

Les  memes  auteurs,  en  remplaganl  le  traumalismc  par  la  refrigeration  ont 
experimentalement  demontre  I'insuffisance  da  fro  id  a  produire  la  myelile;  ils 
n'ont  pu  produire  sans  injection  microbienne  que  quelques  hyperemies  eth6mor- 
ragies  discretes  avec  de  faibles  alterations  cellulaires  ne  meritant  pas  le  nom  de 
myelile.  Dans  la  myelite,  comme  dans  toutes  les  inflammations  viscerales,  le 
froid  comme  le  Iraumatisme  ne  joue  plus  aujourd'hui  que  le  role  de  cause  pre- 
disposante. 

La  myelite  des  plongouvs  doit  Irouver  place  a  cot6  de  la  myelite  traumatique ; 
la  compression  excessive  el  la  decompression  brusque  jouent  le  role  d'un  puis- 
sant traumalisme.  C'esl  aussi  la  compression  et  la  decompression  qu'il  faut 
mcnmincr,  ce  semble,  dans  les  cas  de  myelites  des  frmrnes  enceintes  el  des 
arcoucliecs  oil  Tabscnce  de  tout  symplome  infectieux  ne  permet  pas  de  consi- 
derer  Tuterus  comme  point  de  depart  du  microbe  pathogene  (Leyden). 

11  est  des  plus  vraisemblablcs  que  les  emotions  vives,  la  peur  entre  autres  a 
laquelle  Brieger  et  Leyden  attribuent  chacun  un  cas  de  myelite  aigue,  agissenl 
aussi  comme  cause  predisposanle  a  I'infection  par  les  importantes  modifications 
circulatoires  qu'elles  provoquent. 

Dans  d'assez  nombreux  cas  enfin,  on  ne  reconnait  a  la  myelite  aucune  cause 
appnrenle.  on  In  dit  ><pontanee ;  il  no  s  agit  pas  moins  alors  d'une  infection  ou  d'une 
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inloxicalion,  mais  donl  la  localisation  medullairc  pcuL  Ctrc  isolec  el  donL  il  est 
d6s  lors  impossible  dc  connaitre  I'origine. 

Les  myelites  se  rcncontrent  aussi  bien  chez  la  femmc  que  chez  riiomme, 
e'est  seulement  a  cause  de  leur  plus  constante  exposition  aux  infections  et  aux 
intoxications  que  les  hommes  entrent  en  plus  grande  proportion  dans  les  sta- 
tistiques.  En  dehors  de  la  poliomyellte,  les  diverses  myelites  aigues  sont  surtout 
dcs  affections  de  rage  adulte. 

Anatomie  pathologique.  —  La  myelite  aigue  est  essentiellement  diffuse  ct 
nullement  syst^matique;  ses  foyers  se  trouvent  distribues  lr6s  irregulierement  : 
tantot  multiples  et  dissemin6s  (myelite  diss6min6e) ;  tantdt  uniques  et  6tendus 
soit  a  toute  la  hauteur  de  la  moelle  avec  une  intensite  variable  aux  differents 
niveaux  (myelite  diffuse  ascendante  ou  descendante),  soit  seulement  a  une  plus 
on  moins  grande  longueur  (myelite  dorso-lombaire,  myelite  cervicale) ;  parfois 
ils  occupent  toute  la  largcur  de  I'axe  spinal  (myelite  transverse),  d'autres  fois, 
ils  n'en  occupent  qu'une  portion,  soit  la  peripheric  en  coin  ou  en  angle  (me- 
ningo-my6lite  cuneiforme  ou  annulaire),  soit  le  centre  (myelite  centrale  ou 
periependymaire),  soit  surtout  les  cornes  anterieures  (poliomy61ite  anterieure 
aigue  de  I'enfant  ou  de  I'adulLe).  Entre  loutes  ces  localisations,  on  peut  trouver 
tons  les  intermediaires,  et  Leyden,  avec  qui  on  admet  generalement  4  formes  de 
my61ites  aigues,  les  myelites  transverse,  diffuse,  disseminee  et  la  poliomy61ite,  a 
d6montre  qu'elles  ne  sont  que  quatre  degres  d'un  m6me  processus.  La  polio- 
myellte anterieure  aigue  meme,  qui  pourrait  a  premiere  vue  passer  pour  essen- 
tiellement systematique,  est  en  r6alite  primitivement  diffuse  etn'est  systematisee 
qu'  «  occasionnellement  »,  si  Ton  pent  ainsi  dire  :  on  comprendra  la  frequence 
de  cette  pseudo-systematisation  si  Ton  sait  que  les  injections  dans  les  arteres 
lombaires  soit  de  microbes  (Iloche,  Marinesco),  soit  m6me  de  poudres  inertes 
(Lamy,  Hoche,  Rothmann,  Marinesco)  determinent  tout  sp^cialement  dans 
le  domaine  des  arteres  spinales  ant6rieures,  c'est-a-dire  dans  les  cornes  ante- 
rieures, des  foyers  de  necrose  et  de  ramollissement  et  des  reactions  vasculaires 
qui  rappellent  de  tres  pr6s  les  lesions  de  la  paralysie  infantile.  La  frequence 
seule  et  I'importance  de  la  poliomyelite  aigue  nous  engagent  a  lui  consacrcr 
suivant  Tusage  un  article  special,  independant  de  celui  qui  est  consacr6  aux 
autres  my61ites  aigues. 

Les  lesions  que  Ton  trouve  a  I'oeil  nu  ou  au  microscope  au  niveau  des  foyers 
my6litiques  sont  tres  variables,  mais  elles  sont  les  memes  quelle  qu'en  soil  la 
localisation.  Macroscopiquement,  a  c6te  de  parties  congestionnees  et  d'hemor- 
ragies,  on  trouve  des  portions  blanches  et  ramollies,  exceptionnellement  dc 
v^ritables  abc6s  ou  de  v6ritables  cavites.  Dans  chaque  partie  atteinte  se  suc- 
cedent  d'ordinaire  les  trois  periodes  de  ramollissement  rouge,  de  ramollissement 
blanc  (ramollissement  jaune  et  gris  de  Leyden)  et  de  sclerose,  mais  les  variantes 
sont  nombreuses  et  donnent  au  processus  des  aspects  tres  divers.  Le  processus 
peut  6tre  arnUe  h  Tune  ([lu'lconque  de  ses  p6riodes  d'cvolution,  en  particulier 
h  sa  periode  de  ramollissement  blanc  quand  sa  marche  a  6te  si  rapide  ou  son 
intensite  si  grande  qu'aucunc  tendance  a  la  reparation  ne  s'est  produite.  La 
p6riode  de  ramollissement  rouge  peut  manqu(U- (juand  la  necrose  ne  parail  i)as 
consecutive  a  une  alteration  Aasculaire  et  ne  s'accompagnc  jias  de  reaction 
inllammatoire,  en  particulier  dans  certaines  myelites  toxiques  violenles,  dans  le 
tdtanos  par  exemple  (Crocq).  Les  16sions  peuveni  (Mre  assez  Idgeres  pour  n'cHre 
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reconnaissables  quau  microscope  et  louL  ramollissemenl  pent  manquer  (mydlilo 
sans  ramollissement  de  Leyden).  Enfin  a  la  sclt^rose  peuLse  substiliier  la  suppii- 
ralion  (ramollissemenl  vert  de  Leyden)  ou  la  i'ormaLion  kystique.  Ges  reserves 
elanl  failcs,  nous  6tudierons  successivemenl  laspecL  macroscopique  ct  micro- 
scopique  dans  les  trois  pe- 
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Fig.  n 


Myelilc  ai-jue.  Arlerc  spinale,  hyperplasic  des  parois 
(d'apres  Pfeiffer). 


riodes  classiques. 

Dans  la  periode  du 
ramoliissement  rouge,  la 
moelle  est  rouge,  conges- 
tionnee  ;  il  se  produit  tres 
sou  vent  des  hemorragies 
qui  si^gent  d'ordinaire 
dans  la  substance  grise, 
parl'ois  sym6triquement; 
Leyden  avail  insiste.  sur 
les  liens  intimes  qui  unis- 
sent  Thematomyelie  a  la 
myelite  (ramollissement 
h^morragipare) ,  Hay  em 
pense  que  la  my61ite  est 
I'origine  presque  con- 
stante  de  riiematomyelie. 

Histologiquement,  les 
Aaisseaux  sont,  d6s  le  debut,  dilates,  leur  parol  et  leur  gaine  lymphatique  se 
remplitde  leucocytes;  il  se  forme  des  nodules  perivascitlaires.  Parfois  ces  leuco- 
cytes se  repandent  soil  dans  le  tissu  inlerstitiel,  soil  plus  souvent  autour  des 
cellules  nerveuses,  dans  la  rage  par  exemple  (nodules  rabiques  de  van  Gehuchten 
el  Nelis,  nodules  pericellulaires  de  Babes).  Dans  certains  cas  a  reaction  Ires 
intense,  il  se  fail  une  neoformalion  abondante  de  capillaires  embryonnaires. 
Marinesco  insiste  sur  la  production  primaire,  iniliale  el  pr6coce  (apr6s  28  heures), 
d'une  reaction  n<^vroglique  qui  se  manifesle  par  la  tumefaction'  du  noyau  el  du 
corps  cellulaire  el  par  la  multiplication  des  Elements  :  ceux-ci  formeraient  parfois 
de  vrais  nodules.  Les  cellules  nerveuses  sont  allereesa  un  degr6  variable  :  g^n^- 
ralement  gonflees,  parfois  plus  ou  moins  vacuolaires,  elles  pr6senlenl  une  tume- 
faction des  elements  chroma topbilcs,  puis  une  desinlegration  de  ces  m6mes  ele- 
ments soil  par  dissolution,  soil  par  fragmentation ;  d'autres  fois,  ces  elements 
s'agencenten  un  fin  rdseau;  plus  rarementdes  cetlep6riodeles  cellules  devenues 
homogdmes  ne  se  colorenl  presque  plusou  plus  du  tout  (achromatose  relative  ou 
absolue,  parfois  partielle).  Les  cylindraxes  sont  6paissis.  variqueux,  moniliformes, 
raremenl  ils  sont  s^par^s  de  leur  cellule  d'origine.  Ges  alterations  des  elements 
interslitiels  et  nerveux,  alterations  progressives  des  cellules  nevrogliques  el 
regressives  des  cellules  nerveuses,  sont  la  consequence  a  la  fois  de  la  presence 
des  microbes  ou  des  toxines  et  des  troubles  vasculaires  que  ces  microbes  ou 
loxines  out  deja  provoqu^s. 

A  la  periode  du  ramoUwsement  blanr  le  tissu  mcdullaire  est  blanc  mat, 
ramolli,  presque  liquide.  Les  alterations  vasculaires  passent  au  second  plan, 
les  lesions  caracleristiques  sont  des  lesions  necrolu/ucs  et  degeneralives  du 
tissu  nerveux  :  aussi  cette  p6riode  marque-l-elle  le  debut  des  myelilcs  sans  reac- 
tion inflammatoire,  des  «  degenerations  aigues  »  de  Obersleiner  et  Redlich,  des 
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Fig.  170.  —  Myclile  niguO. 
Coiipc  (le  la  inoelle  lui  niveau  dc  la  5°  dorsalc  (d'api-es  NageoUc). 


«  iiiy<ilites  Loxiqucs  aig-ues  »  dc  Crocq  (obscM-vaLious  aiialomo-cliniqucs  tie  Mager, 
-Moeli,  Francotlc,  etc.),  mais,  mOme  dans  ces  cas,  Ics  I'oycM-s  de  necrose occupent  de 

pr6rcrcncc  des  LcrriLoires 
vasculaircs  (Mager).  Les 
lesions  des  cellules  ner- 
veuses  varient  non  seu- 
lemcnl   d'une  coupe  a 

JSf    ^^IS^rri^^os^     ,.  i^^'^     Taulrc,  mais  sur  les  dii- 

9  ■^^^^feSffe  lercnts   elements  d'une 

g       .  mfime  coupe  «  de  la  reac- 

tion simple  et  passag6re 
jusqu'a  la  degeneres- 
ccnce  profonde  et  irre- 
parable dc  la  cellule  ner- 
veuse  »  (Marinesco).  La 
lesion  la  plus  ordinaire 
est  Tachromatose  qui 
mene  I'alalement  a  la 
mort  de  la  cellule;  d'au- 
tres  cellules  sont  vacuo- 
laires,depourvues  de  pro- 

longeraents  protoplasmiques  ou  cylindraxiles,  eclatees;  leur  noyau  est  retracte, 
a  peine  colorable,  rejete  sur  le  cote,  il  a  parfois  disparu.  Certains  cylindraxes 
ont  disparu  et  leur  myeline  est  ramassee  en  boulcs,  d'autres  sont  gonfles,  vari- 
queux  et  la  disparition  de  leur  myeline  laisse  autour  d'cux  des  espaces  clairs 

qui  donnent  a  la  coupe 
un  aspect  lacunaire  spe- 
cial (blasiger  Zustand  de 
Leyden,  Ltickenfeld  de 
Heller,  Mager  et  von 
Schrotten).  Dans  ces 
foyers  myeliliques,  et 
surtout  au  pour  tour  des 
vaisseaux,  des  leucocytes 
nombreux  (Kiissner  et 
Brosin),  peut-6lre  aussi 
des  elements  prolif6r6s  de 
rendotlielium  de  Fcspace 
perivasculairc  (Achard  et 
Guinon,  OnanolV),  char- 
ges des  debris  de  gaincs 
myelini(ines  et  de  ce  fait  tr6s  colorables  par  I'acide  osmiquc,  constituent  les 
corps  granuleux  de  Gliige  :  ils  d6barrassent  la  region  des  elements  deg6n6r6s 
et  disparaiss(uit  j)ar  la  voie  des  vaisseaux.  D'apr6s  Marinesco,  les  cellules 
nevrogli(pu!s,  |)roiiferees  surlout  au  j)ourlour  des  cellules  nerveuses,  jouenuent 
dans  la  destruction  de  celles-ci  un  role  a(aif  :  c'est  a  ces  el6menls  nevrogliques 
(|u'il  a  donne  le  nom  de  «  neuronophages  ». 

Quaiul  le  processus  ne  scst  pas  tcrmine  trop  rapidement  par  la  iimrl,  (juand 
son  intensit6  n'a  pas  emp(}che  toutc  tendance    la  reparation,  (juand  a  un  debut 
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ai"u  succ^tlo  uno  evolution  plus  Icnle,  subaigue  ou  chronique,  la  reparation,  la 
cicatrisation  se  fait  clans  la  moelle  comme  dans  tout  autre  tissu  par  la  produc- 
tion de  sclerose  :  los  cellules  de  la  nevroglie,  d'abord  prolif6rees  et  tumefiees, 
(liniinuent  do  volume  ct  produisent  des  fibrilles  en  grande  abondance;  ces 
fibrilles  prennent  la  place  des  Elements  nerveux  disparus,  la  moelle  devient 
lermc  et  blanc  grisalre  au  niveau  de  Fancien  foyer  de  ramollissement.  D'apres 
certains  auleurs  la  regeneration  de  certains  cylindres-axes  se  ferait  par  une 
serie  d'elements  fibrillaires  emanes  de  chacun  d'eux,  elements  dont  le  petit 
volume  permettrait  la  confusion  avec  les  fibrilles  nevrogliques  :  pour  Popofl", 
meme  le  tissu  fibrillaire  des  plaques  de  sclerose  serait  entierement  forme  de 
fibrilles  cylindraxiles  :  le  fait  s'appliquerait  du  moins  a  la  sclerose  en  plaques 
dont  revolution  est,  il  est  vrai,  plus  lente  que  celle  des  myelites  aigues  ou 
subaigues.  Les  cellules  nerveuses  qui,  mSme  au  milieu  des  foyers  de  m\6- 
lite,  ont  pu  se  trouver  pen  atteintes,  se  reparent  aussi  :  leur  mode  de  reparation 
est  a  peu  pr6s  inconnu- 

L'abces  de  la  moelle  est  une  terminaison  tr6s  rare  de  la  myelite  :  on  en  compte 
les  cas,  et  ils  sont  presque  toujours  consecutifs,  non  a  une  myelite  par  infection 
genc'rale,  mais  a  une  embolic  partie  d'une  infection  locale  (panaris,  abces  du 
poumon,  etc.),  k  un  traumatisme  ou  a  une  meningite  purulente;  uniques  ou 
multiples,  d'ordinaire  tres  petits,  ils  s'^tendent  parfois  sur  une  tr^s  grande  hau- 
teur (PribytkolT).  La  coupe  de  Fabces  laisse  6couler  un  pus  verdatre  tres  epais; 
la  parol,  irreguliere 
et  grumeleuse,  ofCre 
rapidement  une 
grande  tendance  a 
Finduration,  et  Fen- 
kystement  survient 
tres  vite  dans  les  cas 
exceptionnels  oil  la 
mort  ne  s'est  pas 
produite  des  les  pre- 
miers jours.  Comme 
dans  tous  les  foyers 
purulents,  le  proces- 
sus histologique  con- 
siste  dans  la  destruc- 
tion des  elements  pa-     Fig.  ns.-Cavil.'  d'mi  ahccs  do  la  moclIc  (.I'apres  E.  A.  IIoiiumk  Helsin-fors). 

renchymateux  avec 

diap6dese  et  proliferation  cxtrfimement  intenses  d'elements  phagocytaires, 
leucocytes  et  cellules  fixes  :  Finduration  des  bords  et  Fenkystement  se  font  par 
proliferation  nevroglique.  Dans  le  pus  on  trouve  le  plus  souvent  le  staphyloco- 
que,  parfois  le  streptocoque  ;  Pribytkoff  a  trouv6  Factinomyces. 

Les  meninges  participenl  d'ordinaire  au  processus  de  la  myelite;  il  sagit 
presque  loujours  d'une  meningo-my61ite.  Les  meninges,  surtout  la  pie-mere, 
sont  epaissies  et  rougeAtres,  elles  sont  frequemment  adherentes  a  la  moelle  au 
niveau  du  foyer  de  myelite;  les  vaisseaux  sont  le  plus  souvent  tr6s  dilates,  en- 
toures  d'un  manchon  cellulaire  epais  et  scmblent  parfois  multiplies.  Les  me- 
ninges paraissent  tres  souvent  plus  atteintes  que  la  moelle;  il  est  tres  vraisem- 
blable  que  le  processus  est  frequemment  d'abord  meninge. 
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Symptomatologie.  —  R6servanL  i)oui-  un  chapilrc  separe  la  j)oliomyeliLe 
aigiie,  nous  decrirons  succcssivcincnl  Ics  Lrois  auLres  formes  do  myelilcs  aigiuis 
admiscs  par  Leydcn  :  myclile  transverse,  myelite  diffuse,  myeliLe  diss^niinee. 
Mais  nous  avons  deja  dit  qu'anatomiquemenl  tous  les  intermediaires  existent 
entre  ces  diffei-entes  formes;  il  faut  savoir  qu'en  clinique  on  retrouve  egalement 
loutes  les  formes  de  passage  :  la  division  est  un  pen  artificielle  et  n6ccssit6c 
seulement  pour  les  besoins  de  la  description. 


MYELITE    TRANSVERSE  AIGUE 

La  myelite  transverse  peut  sieger  a  tous  les  niveaux  de  la  moelle,  mais  le 
siege  de  beaucoup  le  plus  frequent  est  la  region  dorso-lombaire;  plus  rarement 
la  localisation  se  fait  dans  la  region  cervicale. 

1°  My6lite  dorso-lombaire.  —  11  est  rare  que  la  my61ite  aigue  debute  brus- 
quement,  par  un  veritable  ictus,  et  que  la  paralysie  soit  completcment  deve- 
loppee  au  bout  d'une  demi-heure  ou  d'une  heure  (myelite  apoplectiforme  de 
Hayem,  myelitis  acutissima  de  Leyden).  Plus  rarement  encore  un  sujet  qui 
s'etait  couche  bien  portant  est  incapable  au  r6veil  de  se  lever,  ou  m6me  est 
reveille  dans  la  nuit  par  une  forte  douleur  lombaire  et  s'apergoit  dans  son  lit 
qu'il  ne  peut  plus  remuer  ses  membres  inf^rieurs.  Ce  debut  brusque  doit  tou- 
jours  faire  penser  a  I'hematomy^lie,  sans  pourtant  permettre  dc  Faffirmer. 
Presque  toujours  le  debut  est  precede  de  quelques  prodromes,  et  dans  la  plu- 
part  des  cas  oti  il  parait  brusque,  on  peut  retrouver  dans  les  journees  prec6- 
dentes,  en  interrogeant  avec  soin  les  malades,  quelques  douleurs  lombaires, 
des  secousses,  des  fourmillements  dans  les  membres  inf(^rieurs,  phenom6nes 
que.leur  pen  d'intensite  avait  laiss6  passer  inapergus.  Dans  la  majorite  des  cas, 
ces  prodromes  sont  nets,  et  c'est  par  des  douleurs  rachialgiques  continues  et 
progressives,  avec  irradiations  parfois  fulguranles  dans  les  membres  inferieurs, 
que  la  myelite  s'annonce  plusieurs  heures  ou  plusieurs  jours  avant  I'apparition 
des  troubles  moteurs;  plus  rarement  c'est  la  difficulte  a  uriner,  la  retention 
incomplete  ou  complete  qui  eveillent  I'altention;  parfois  entin  la  faiblesse  des 
rnembres  inferieurs  avec  ou  sans  fourmillements  aboutit  progressivement  en 
quelques  jours  ou  en  une  ou  deux  semaines  a  la  paralysie  complete.  Une  legere 
ascension  thermiquc  accompagne  parfois  ces  phenom^^nes  de  d6but,  mais  il 
n'est  pas  exceptionnel  de  voir  evoluer  la  myelite  presque  sans  fievre. 

Une  fois  la  myelite  compl6temcnt  developpee,  elle  se  caracterisc  par  des 
troubles  moteurs,  sphincteriens,  sensitifs  et  trophiques. 

La  par/ipl('.gie  est  generalement  complete  et  les  membres  inferieurs  sont  inca- 
pables  de  tout  mouvement;  la  paralysie  est  flasque,  les  membres  retombenl 
lourdement  et  (rune  s(Mile  pi6ce  quand  on  les  soul6ve,  et  les  diderents  seg- 
ments ont  les  uns  sur  les  autres  une  mobilite  exageree.  Exceptionneliement  on 
constate  (|uelques  secousses  spontan^es  brusques.  Les  r6(lexes  rotuliens  sont 
le  plus  souvent  abolis,  jamais  exag6res;  les  reflexes  culanes,  cn'Muaslerien  et 
abdominal,  sont  au  contraire  generalement  cxag(';r('s,  le  rellexc  des  orteils  se 
fait  le  plus  souvent  en  extension. 

Les  sphinclers  sont  toujours  int^ressiis ;  au  d6but,  c'est  gentM-alemenl  la  re- 
tention (jui  domine,  et  les  malades  ne  pcuvent  uriner  que  par  la  sonde;  Ics 
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calhelerismes  reputes  provoquent  avec  une  extreme  I'acililc  rapparilion  d'une 
cystito;  la  cystite  purulenle  est  une  complication  fr6quente  el  tres  grave  dcs 
my(ililes  aigues.  Plus  lard,  la  retention  fait  d'ordinaire  place  k  I'incontinence, 
consciente  d'abord,  puis  inconsciente.  Le  sphincter  anal  se  comporte  k  peu  pr6s 
comme  le  sphincter  vesical. 

Les  troubles  sensilifs  sont  aussi  constants.  Les  troubles  subjectifs  consistent 
en  douleurs  violentes,  continues  et  pongitives  dans  les  lombes,  et  en  douleurs 
moins  vives,  moins  prolongees,  discontinues  on  avec  exacerbations,  dans  la 
ccinture  et  les  membres  inf^rieurs;  les  picotements  et  fourmillements,  les  sen- 
sations de  froid  et  de  chaud  sont  frequents.  Les  troubles  objectifs  de  la  sensi- 
bilite  sont  presque  toujours  intenses,  mais  presque  jamais  aussi  complets  que 
les  troubles  moteurs ;  la  sensibilite  est  diminu^s,  mais  non  abolie  ;  elle  est 
parfois  dissociee,  et  la  sensibilite  thermique  est  d'ordinaire  la  plus  atteinte.  On 
constate  quelquefois  du  retard  ou  du  defaut  de  localisation  des  sensations; 
exceptionnellement  une  hyperesthesie  extreme  empSche  le  malade  de  supporter 
m6me  le  contact  des  couvertures.  La  sensibilite  profonde  est  parfois  alterce 
aussi,  et  le  malade  ne  sail  plus  la  position  de  ses  membres. 

Les  troubles  trophiques  et  vaso-moteiirs  font  parLie  du  tableau  ordinaire  de  la 
myelite  aigue.  Les  membres  paralyses  sont  souvent  violaces,  oedemati^s,  et  leur 
temperature  s'abaisse.  Toutes  les  parties  qui  subissent  une  pression  ont  une 
tendance  a  I'^rytheme  et  a  la  mortification;  telles  les  fesses,  les  regions  tro- 
chant6riennes,  les  talons,  les  faces  internes  des 
genoux;  mais  c'est  surtout  la  region  sacree,  qui, 
supportant  la  pression  la  plus  considerable  d'une 
fagon  continue  chez  des  malades  incapables  de 
modifier  leur  position,  rougit  de  bonne  hcure  et 
s'ulcere  si  Ton  n'y  prend  garde.  Cette  ulceration 
est  toujours  superficielle  et  pent  d'ordinaire  6tre 
evit^e  si  Ton  a  soin  de  rendre  ,minime  la  pres- 
sion en  se  servant  d'un  lit  special  ou  d'un  mate- 
las  d'eau,  ou  simplement  en  separant  par  un 
coussin  d'ouate  le  si^^ge  du  malade  et  son  mate- 
las,  en  modifiant  assez  frequemment  sa  position, 
et  surtout  en  evitant  avec  grand  soin  le  contact 
prolong^  avec  les  urines  et  les  matieres:  ce  qui 
fait  Timportancc  et  la  gravity  de  I'escarre  sacree, 
c'est,  il  faut  bien  le  savoir,  I'infection  due  aux 

li(iuides  dans  lesquels  on  laisse  trop  souvent  p,^  _  Escarre  sacree  lar^e  el 
macerer  le  siege  du  malade  :  on  pent  dire  que  profonde  ficvcioppee  an  cours  d'lmo 
le  decAibilus  acutu>^,  qui  est  I'une  des  complica-  "'J^'''^''- 
tions  les  plus  habituelles  et  les  plus  graves  des  myolites  aigues,  pent  et  doit 
presque  toujours  6tre  6vit6.  Si  on  le  laisse  evoluer,  il  conduit  le  plus  souvent 
k  la  mort  par  son  developpement  en  profondeur  et  par  les  infections  generales 
et  secondaircs  dont  il  est  I'origine.  L'atrophie  musculaire  est  rare  et  dilferem- 
ment  localisee. 

Vevohaion  de  raffection  est  tr6s  variable  :  dans  la  forme  apoplectiquc,  le 
malade  pent  tomber  immediatement  dans  un  demi-coma,  qui  se  terminera  an 
bout  de  peu  de  jours  par  la  mort;  dans  les  autres  cas,  la  marche  est  plus  lente 
et  la  parapl6gie  est  complete,  avec  tous  ses  caract6res,  au  bout  de  quclques 


[P.  MARIE  et  A.  LBRI.} 


MALADIES  INTrUNSKOUES  DE  [.A  MOEIJ.E  1-PINIERE. 

jours  ou  de  quelques  semaines  :  d6s  lors  elle  pent  6Lrc  ou  progressive  on 
regressive,  on  passer  k  I'etaL  chronique. 

L'evolulion  pro<irexi^ivo  peuf,  se  faire  do  Irois  Tacons  :  ou  bicn  apr6s  une  p6- 
riode  d'elal  plus  ou  moiiis  longuc  la  paralysie  prend  une  marche  ascendanle  el 
ne  dilTero  de  la  paralysie  ascendanle  aigue  que  par  sa  plus  grande  lenlcur  el 
par  la  periode  de  calme  qui  a  succ6d6  k  la  phase  aigue  du  d^bul,  I'alLeinlc 
des  cenlres  bulbaires  esl  alors  le  grand  danger  pour  la  vie;  —  ou  bien  elle  pent 
s'accenluer  par  I'extension  pour  ainsi  dire  «  en  largeur  »  du  processus,  et  les 
derniers  restes  de  motilile  et  de  sensibilil6  disparaissenl;  —  on  bicn  enfin  les 
phenomenes  neuroparalyliques,  I'escarre  de  decubitus  el  le  developpement 
d'une  cystile  purulente,  I'apparilion  d'infections  secondaires  gastro-inteslinales 
ou  broncho-pulmonaires  emporlenl  le  malade  au  milieu  d'un  grand  cortege 
febrile  ou,  au  contraire,  dans  la  cachexie  et  le  marasme. 

Le  passage  a  Vetat  chroniqi/e  se  fait  lentement  par  le  developpement  de  la 
contracture,  prec6d6e  de  I'exag^ration  des  reflexes,  de  I'epilepsie  spinale  et  de 
la  disparilion  complete  ou  incomplete  des  troubles  sensitifs,  sphincteriens 
et  trophiques;  ce  passage  a  la  chronicite  est  souvent  interrompu  par  des 
pouss6es  aigues  dont  le  siege  anatomique  est  situe  soil  au  mfime  niveau,  soil  a 
d'autres  niveaux  de  la  moelle 

Enfin  la  regression  est  possible,  et  il  semble  que  la  guerison  absolue  soil  elle- 
meme  possible;  les  cas  recents  de  Naunyn  et  Stanowski  (de  Dantzig),  d'Alexan- 
der  (')  entre  autres,  semblent  demontrer  qu'il  ne  Caul  pas  de  parti  pris  exclure 
tons  les  cas  curables  du  cadre  des  myelites  aigues  pour  les  rejeter  comme  des 
erreurs  de  diagnostic  parmi  les  polyn6vrites.  La  connaissance  des  my6Iites  sans 
ramollissemenl  permet  de  comprendre  que  le  processus  pent  6lre  assez  leger 
pour  elre  parfaitenient  curable,  et,  d'autre  part,  les  experiences  de  Goltz  sur 
des  chiens  montrent  que  meme  la  section  complete  de  la  moelle,  meme  I'appa- 
rition  de  profondes  escarres  de  decubitus,  ne  sont  pas  un  obstacle  absolu  au 
processus  de  regeneration. 

2"  My6lite  cervicale.  —  Beaucoup  plus  rare  que  la  myelite  dorso-lombaire, 
la  myelite  cervicale  debute  comme  elle  le  plus  souvent  par  des  douleurs, 
quelquefois  par  des  fourmillements  ou  des  engourdissemenls,  quelquefois  aussi 
par  un  leger  mouvement  febrile.  Les  douleurs  occupenl  d'ordinaire  la  nuquo 
el  provoquent  la  raideur  du  cou;  elles  se  propagcnt  le  long  des  membres 
superieurs.  La  faiblesse  et  la  paralysie  alleignent  ensuitc  ces  membres  (para- 
plegic cervicale),  les  troubles  sensitifs  ^ont  les  memes  que  dans  la  myelite 
lombaire,  les  reflexes  radiaux  et  olecranienssont  abolis,les  reflexes  rotuliens  sont 
conserves  et  souvent  precocement  exageres.  Le  processus  pent  gagner  la  region 
dorso-lombaire,  les  membres  inferieurs  et  les  sphincters  se  paralysent  a  leur 
tour:  il  s'agit  d'une  veritable  myelite  dilfuse  descendante.  Plus  souvent  la  morl 
est  la  consequence  de  ratleinte  des  centres  bulbaires  de  la  respiration  et  du 
coeur:  l  irrilalion  de  ces  cenlres  se  manifeste  souvent  des  les  premieres  peHodcs 
par  toute  une  serie  de  sympl6mes  particuliers,  plus  frequents  il  esl  vrai  dans  la 
myelite  chronique,  sur  lesquels  Charcot  a  attire  rallention  ;  la  toux,  la  dyspnee 
allant  jusqu'{\  ras|)hyxie,  la  dysphagie,  le  hoquet,  des  crises  de  vomissemenls 
qui  rappellent  les  crises  gaslriques  des  tabeiiques,  enfin  le  pouls  lent  perinaneul . 
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MY  ELITE  DIFFUSE  AIGUE 

Le  type  do  la  myolilc  dilTuse  aiguc  est  la  paralysic  ascendante  ahjiie,  dite 
aiissi  inaladle  do  Landry.  Les  premiers  auteurs  qui  en  ont  observe  des 
exemples  (Landry,  Cornil,  Hayem,  Chalvet)  n'ayant  decoiivert  aucune  alteration 
dans  la  moellc  de  leurs  malades,  on  avait  generalement  admis  que  la  maladie 
de  Landry  est  une  polynevrite;  la  connaissance  des  myelites  sans  ramollis- 
sement  et  la  decouverte  plus  rdcente  dans  un  assez  grand  nombre  de  cas  de 
maladie  de  Landry  de  lesions  my61itiques  manifestes  sans  lesions  nevritiques 
ont  fait  aujourd'liui  definitivement  admettre  la  paralysie  ascendante  aigue 
my61itique  (cas  de  Eichorst,  Kiimmel,  lioHmann,  Guizetti,  Immermann, 
P.  Marie  et  Marinesco,  OEttinger  et  Marinesco,  Ballet  et  Dutil,  Remlinger, 
Bailey  et  E^ving,  Courmont  et  Bonne,  Deroye  et  Gallois,  etc.).  Pourtant 
quelques  observations  Lien  prises  semblent  prouver  que  le  syndrome  de  Landry 
pent  traduire  aussi  Fexistence  d'une  polynevrite  simple  (Dejerine,  Leyden, 
Pitres  ct  Vaillard,  Nauwerk  et  ().  Barth,  Kahler  et  Pick,  Ross)  et  que  la  paralysie 
ascendante  nevritique  pent  simuler  presque  entierement  la  paralysie  ascen- 
dante myelitique. 

Les  lesions  my^litiques  trouvees  dans  la  paralysic  ascendante  sont  d'ailleurs 
exactement  celles  de  toutes  les  autres  myelites,  ce  sont  celles  que  nous  avons 
decrites;  elles  sont  tres  inegalcment  reparties  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle 
ct  occupent  soit  les  differentes  portions  de  la  substance  blanche  et  de  la 
substance  grise,  rappelant  celles  de  la  myelite  diss6minee,  soit  specialement  les 
cornes  anterieures,  rappelant  celles  .de  la  poliomyelite  aigue.  L'eliologie  est 
egalement  celle  de  toutes  les  mye^lites,  c'est  Tinfection  ou  I'intoxication  ;  des 
paralysies  ascendantes  myelitiques  ont  suivi  entre  autres  revolution  d'une 
variole  (OEttinger  et  Marinesco),  d'une  grippe  (Ballet  et  Dutil),  d'une  malaria 
(Remlinger),  d'une  syphilis  (Mac  Gregor,  Gilbert  et  Lion,  Barth  et  Leri);  les 
microbes  rencontres  n'ont  rien  de  specifique,  ce  sont  les  microbes  varies  des 
infections  banales;  slrcptocoque  (Remlinger,  OEttinger  et  Marinesco),  menin- 
gocoque?  ou  streptocoque?  (Courmont  et  Bonne),  proteus?  (Chantemesse  et 
Ramond),  microbe  voisin  de  la  bacteridie  charbonneuse  (Marie  et  Marinesco); 
ces  microbes  paraissent  assez  souvent  associes. 

Ce  qui  caracterise  uniquement  la  paralysie  de  Landry,  c'est  son  evohilion 
progressivement  et  rapidement  ascendante.  Les  prodromes  et  le  debut, 
d'ordinaire  tres  courts  (un  ou  deux  jours),  sont  exactement  semblables  a  ceux 
de  la  myelite  transverse,  pourtant  la  sante  generale  est  quelquefois  d6s  le  debut 
un  peu  plus  atteinte  et  les  douleurs  initiales, un  pen  plus  generalis6es,sont  plus 
souvent  accompagnees  d'un  leger  etat  febrile  (58"  a  ."»<)")  avec  ou  sans  vomisse- 
ments;  TalTection  peut  aussi  s'annoncer  comme  la  myelite  tran.sverse  par  une 
retention  d'urinc  complete  ou  incomplete  (P.  Marie  et  Marinesco,  (^ttinger  ct 
Marinesco). 

La  parap/e'c/ie,  rapidement  complete,  est  aussi  semblable  a  cello  de  la 
myelite  transverse;  elle  est  lla.sque,  les  rellexes  patellaires  sont  abolis,  mais  les 
troubles  concomitants,  sensitifs,  sphincteriens  et  trophiques,  sont  souvent  peu 
accentues,  ce  qui  est  en  rapport  avec  les  vari^tes  de  localisation  du  processus 
lant  dans  la  hauteur  (jue  dans  la  largcur  do  la  moellc.  Les  troubles  sensitifs 
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manquent  souvent;  souvenl  aussi  on  conslatc  dcs  doulcurs  vives  le  long-  de  la 
colonne  vert6brale,  douleurs  irradiees  ou  non  aux  muscles:  quelquefois  il  n'y  a 
que  des  fourmillements,  des  sensations  d'engourdissement,  de  froid,  une  pertc 
de  la  notion  de  position  des  membres.  L'anesthesie  est  toujonrs  incomplete, 
rhypoeslhesic  n'est  souvent  que  momentanee,  elle  pent  6tre  remplacee  par  de 
riivperesth^sie  superficiellc  et  profonde;  les  muscles  et  les  neris  peuvent  6tre 
douloureux  a  la  pression  (P.  Marie  et  Marinesco).  Les  sphincters,  parfois  atteints 
des  le  debut,  restent  parfois  indemnes  (Bailey  et  Ewing,  Remlingcr) ;  la 
retention  marque  la  premiere  phase,  I'incontinencc  lui  succ6de,  incontinence 
relative  d'abord,  puis  complete,  consciente,  puis  inconsciente. 

Les  troubles  vaso-moleura  et  trophiques  sont  aussi  tres  variables;  on  observe 
de  la  rongeur  ou  de  la  pAleur  des  membres  paralyses,  Fabaissement  de  leur 
temperature,  des  sueurs  abondantes  ou  au  contraire  une  secheresse  pdnible, 
des  6ryth6mes,  etc. ;  I'atrophie  musculaire  et  les  escarres  n'ont  pas  le  temps  de 
se  d6velopper,  mais  des  plaques  rouges  violac6es  marquent  souvent  les  points 
de  pression.  La  temperature  s'61eve  presque  toujonrs,  souvent  jusqu'a  59"  el  40°, 
et  le  pouls  monte  a  120  et  plus. 

A  la  phase  paraplegique  succede  rapidement  et  sans  periode  intercalaire  la 
p/tase  quadruplegique\  les  membres  sup^rieurs  s'affaiblissenl  el  se  paralysent 
progressivement,  parfois  apres  des  douleurs  plus  ou  moins  vives  dans  la  nuque 
et  les  bras,  des  fourmillements,  des  engourdissements  ;  la  paralysie  des  membres 
superieurs  est  flasque  comme  celle  des  membres  inferieurs,  les  reflexes  radiaux 
el  ol($craniens  sont  abolis;  la  paralysie  atteint  quelquefois  un  bras  plus  que 
I'autre,  elle  frappe  souvent  a  des  degr6s  divers  les  dill'erents  segments,  la  main 
plus  que  I'epaule  par  exemple  ou  inversement.  A  la  paralysie  des  bras  succede 
celle  du  cou,  et  la  t6te  retombe  sur  la  poitrine  ou  reste  inerte  sur  I'oreiller. 

Mais  d6j&  out  apparualors  les  premiers  j3/ie'no»?e7ies  bulbaires.  La  respiration 
rendue  penible  par  la  paralysie  du  diaphragme,  s'accelere  et  devient  tres 
superficielle;  les  muscles  inspirateurs  accessoires  entrent  en  jeu,  la  respiration 
devient  surlout  costale  superieure,  et  a  chaque  inspiration  on  volt,  a  I'inverse 
de  ce  qui  se  produit  a  I'etat  normal,  les  visceres  abdominaux,  le  foie  entre 
autres,  etre  aspires  vers  le  thorax,  et  la  parol  abdominale  s'affaisser;  la  dyspn^e 
croit  progressivement,  la  respiration  devient  irr6guliere  et  suspirieuse,  elle 
rev6t  frequemment  le  type  de  Gheyne-Stokes.  La  parole  devient  difficile,  lente, 
hachee,  basse  et  presque  aphonique.  La  deglutition  ne  se  fait  plus  qu'a  force 
d'efl'orts  et  avec  mille  pr(^cautions,  et  les  liquides  refluant  par  le  nez  ou  s'6cou- 
lanl  dans  le  larynx  produisent  des  acc6s  de  toux  que  les  difficultes  de  la 
respiration  rendent  extr6mement  penibles;  les  aliments  scmi-liquides  sont  ceux 
qui  peuvent  passer  les  derniers.  Le  r6flexe  masseterin  disparait.  La  langue  et 
les  I6vres  se  paralysent  tardivement  et  la  bouche  entr  ouverte  laisse  ecouler  la 
salivc.  Exccptionnellement  la  face  se  devie  d'un  c6te  (Remlingcr)  ou  une 
paupicre  retombe  (Bailey  et  Ewing).  Le  pouls  devient  filiforme,  k  peine  percep- 
tible et  incomptable,  le  coeur  irregulier  bat  pour  ainsi  dire  parsaccades.  Pendant 
toute  cctte  Evolution  le  malade  a  conserve  intacte  toute  sa'luciditc^  d'esprit  el 
il  assiste  jusqu'^i  la  fin  a  sa  rapide  et  complete  decheance;  un  d(51irc  donx  vient 
parfois  adoucir  les  tortures  dcs  derniers  moments,  il  est  le  signal  de  la  fin 
presque  immediate,  car  le  malade  qui  ne  respiniit  pour  ainsi  dire  (jue  «  par 
raison  »  est  [)erchi  des  que  Ic  sommeil  ou  le  delin-  liii  foul  pei'dre  conscicMire  de 
celte  necfssilc. 


MYKLITES. 


595 


La  mort  survient  par  asphyxie  aii  boiiL  de  trois  jours  parfois,  plus  souvenl 
de  huit,  dix,  douze  jours;  elle  ne  semble  pas  fa  talc  pourlani  eL  Ton  aurail 
observe  des  regressions  m6me  apres  laUeinte  des  noyaux  bulbaires;  mais  pour 
avoir  echappe  a  I'asphyxie  immediate  le  malade  n  est  pas  sauv6  encore  et  la 
nioindrc  infection  broncho-pulmonaire,  facilement  greflee  sur  un  terrain  aussi 
profondement  d6prime  et  sans  r6sistance,  emporte  presque  falalement  un 
malade  incapable  de  se  d6barrasser  de  toute  s6cr6tion  bronchique  (cas  d'lmmer- 
mann).  La  guerison  veritable  et  complete  semble  appartenir  plutot  aux  cas 
de  syndrome  de  Landry  par  polyn^vrite  qu'aux  cas  qui  relevent  d'une  my^lite 
ascendante,  mais  on  ne  saurait  affirmer  encore  qu'elle  ne  pent  s'observer 
lout  a  fait  exceptionnellement  dans  certaines  my61ites  ascendantes  aulhen- 
liques. 

La  my61ite  aigue  diffuse  pent  trfes  exceptionnellement  suivre  une  marche 
descendante  en  envahissant  successivement  les  membres  superieurs,  puis  les 
inferieurs,  ou  une  marche  a  la  fois  ascendante  et  descendante  en  debutant  par  les 
membres  superieurs  et  envahissant  k  la  fois  les  membres  inferieurs  et  les  noyaux 
bulbaires. 

myElite  aigue  DISSEMINEE 

La  my^lite  dissemin6e  a  6t6  isol6e  par  Eisenmann,  par  Leyden  et  surtout 
par  Westphal.  Ce  qui  distingue  anatomirjuement  cette  forme  des  aulres  myelites 
aigues,  c'est  la  dissemination  des  foyers,  gen6ralement  petits  et  rarement 
ramollis,  non  seulement  dans  la  moelle,  mais  encore  dans  le  bulbe,  la  protu- 
berance (Westphal,  Ebstein),  parfois  dans  le  cervelet  ou  m6me  les  nerfs 
optiques;  c'est  une  veritable  sclerose  en  plaques  a  d6bul  aigu  et  a  evolution 
rapide  :  aussi  se  presente-t-elle  cliniquement  sous  deux  aspects  (Leyden  et 
Goldscheider)  dont  I'un  la  rapproche  des  autres  my6Iites  aigues,  Iransverses 
ou  diffuses  (forme  paraplegique),  et  I'autre  de  la  sclerose  en  plaques  («  ataxic 
aigue  »  de  Westphal).  Gomme  les  autres  my61ites  aigues  et  comme  la  sclerose 
en  plaques,  elle  reconnait  pour  causes  uniques  I'infection  (variole,  fievre 
lyphoide,  influenza,  etc.) ou  I'intoxication  (intoxications  saturnine,  oxycarbonee, 
etc.)  :  rintoxication  est  plus  fr^quemment  la  cause  de  la  forme  dissemin6e  que 
des  autres  formes. 

hsi  forme  paraplegique  ne  se  difft^rencie  de  la  my61ite  transverse  dorso-lom- 
baire  que  par  Tapparition  isolee  de  quelques-uns  des  symptomes  bulbaires  de  la 
my61ite  diffuse,  mais  sans  atteinte  des  membres  superieurs,  ou  par  I'apparition 
de  troubles  oculaires  (nystagmus,  paralysies  des  muscles  de  I'oeil,  16sions  des 
nerfs  optiques  et  du  fond  de  Toeil  reconnaissables  fonctionnellement  ou 
I'ophtalmoscopc)  :  a  defaut  de  ces  signes,  la  my^lile  disseminee  a  forme  para-^ 
plegique  ne  se  distingue  pas  de  la  myelite  transverse. 

L'ataxie  aigue  de  Westphal  rappelle  beaucoup  la  sclerose  en  plaques  :  I'ataxic 
envahit  d'emblee  les  quatre  membres,  parfois  avec  une  predominance  unilate- 
rale;  la  paralysie  fait  g6n6ralement  d6faul,  on  n'observe  que  la  faiblesse  et  la 
lenteur  des  mouvements.  Les  r6flexes  tendineux  sont  exager6s,  les  retlexes 
cutan(5s  affaiblis;  le  Iremblement,  spontanc  ou  intentionnel,  frappe  les  membres 
et  la  langue;  la  parole  est  trainante  et  scandee;  les  yeux  sont  animes  d'un 
nystagmus  horizontal  continu  ou  apparaissant  seulement  dans  les  positions 
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extremes  clu  regard;  les  pupilles  reagissent  bicn,  mais  sonl  parl'ois  inegalcs  ou 
irregiili^res.  Les  troubles  sphincterieus  Ibnt  deCaut  ainsi  (pie  les  troubles  scnsi- 
lii's;  tout  au  plus  observe-t-on  parfois  de  legers  troubles  de  la  scnsibilite  objec- 
tive. Les  troubles  psycbiques  sont  au  coutrairede  regie,  la  m6moire  est  alterec 
ct  les  modifications  de  T^tat  mental  peuvent  aller  jusqu'a  la  demence.  Tons  ces 
troubles  sont,  bien  entendu,  comme  dans  la  sclerose  en  plaques,  variables  avec 
le  siege  des  lesions;  on  les trouve  diversement  combines  et  rarement  tous  reunis. 
A  un  d6but  aigu  ou  subaigu  succede  d'ordinaire  une  evolution  saccadee,  entre- 
coupee  d'aggravations  et  de  remissions,  qui  aboutit  plus  ou  moins  tardivement 
au  tableau  definitif  de  la  sclerose  en  plaques  :  Tanatomie  patliologique  repond 
d'ailleurs  parfaitcment  acette  terminaison,  car  les  foyers  myolitiques  dissemines 
ont  fait  place  a  aulant  de  plaques  de  sclerose. 

Gette  myelite  diss6minee  est  en  somme  une  forme  de  passage  cntre  la  myelite 
aigue  et  les  diverses  scleroses  medullaires,nonseulement  la  sclerose  en  plaques, 
mais  surtout  les  scleroses  combinees  subaigues  que  Ton  observe  parfois  dans 
les  intoxications  exogenes  (saturnisme,  ergotinisme,  lathyrisme,  pellagre,  etc.); 
aussi  sont-ce  les  deux  memes  formes  cliniques,  paraplegique  ou  pseudo-tab6- 
tique,  que  Ton  retrouve  dans  ces  diverses  alTcctions;  la  description  des  lesions 
medullaires  dues  a  ces  intoxications  sera  faite  plus  loin. 

MY  ELITES   AIGUES   A   EOBMES  BARES 

Nous  signalerons  sous  ce  titre  :  La  myelite  annulaire  dont  la  localisation 
surtout  a  la  substance  blanche  se  caracterise  par  les  signes  ordinaires  de  la 
lesion  du  faisccau  pyramidal  (tendance  spasmodique  des  le  debut  avec  exage- 
ration  des  reflexes  et  signe  de  Babinski),  Fabsence  de  troubles  sensitifs, 
sphinct^riens  ou  trophiques,  et  le  passage  constant  a  la  chronicite. 

La  myelile  cenirale  ou  peri-ependymaire  dont  la  localisation  surtout  a  la 
substance  grise  se  traduit,  en  dehors  de  la  paralysie  flasque,  par  une  atrophic 
musculaire  et  des  troubles  sensitifs  intenses  parfois  avec  dissociation  syringo- 
myelique. 

La  myelite  unilaterale,  souvenl  syphilitique,  ([ui  se  traduit  par  le  syndrome 
de  Brown-Sequard  complet  ou  incomplet  :  hemiparaplegie  du  C(He  de  la  lesion 
avec  hdmianesthesie  du  cote  oppos6  et  zone  d'hyperesthesie  au-dessus. 

Diagnostic.  —  Toutes  les  formes  de  myelites  peuvent  Otre  confondues  avec 
les po/ynewifes ;  c'est  lo  diagnostic  le  plus  difficileet  aiissile  pins  important  pour 
le  pronostic;  aucun  des  symptomes  de  Tune  ou  l  autre  allection  ne  pent  isole- 
nient  permetlre  le  diagnostic,  mais  certains  d'entre  eux  feront  plutOt  penser  a 
la  polynevrite  :  tels  Tint^grito  des  sphincters,  I'importancc  des  troubles  sen- 
sitifs objeclifs  ct  subjectifs  et  surtout  leur  predominance  sur  les  troubles 
moleurs,"  la  localisation  des  douleurs  1(^  long  des  mcmbres  et  non  le  long  du 
rachis,  rexislence  de  douleurs  a  la  pression  le  long  des  nerfs,  renvahissenuMit 
simidtan6  de  nerfs  tres  distants  (nerfs  crOniens  et  nerfs  des  inend)res  inferieurs 
par  exemple),  rin^galc  repaiiition  des  [roubles  moteurs  avec  predominance  sur 
les  nmscles  exienseurs,  revolution  plus  lentc  et  la  tendance  plus  rapide  a  la 
reparation.  11  laut  bien  savoir  cependant  quoni)eut  rencontrer  tons  ces  signes 


MVKLITES. 


isoI6s  Oil  reiinis  dan?  les  myi'liLes  aiguos  el  que  c'est  rensemble  du  tableau 
clinique,  et  nou  run  des  sigues  pris  part,  qui  pourra  seul  donner  la  clcl"  du 
diagnoslic.  Nous  uo  passerons  pas  en  revue  les  signcs  diff6renLiols  de  chacune 
des  formes  de  myc'liLes  aigues  avec  les  pol\ nevriles. 

Les  paralysies  /njstt'riquc^  se  reconnailront  a  leur  debut  brusque  a  la  suile 
d'une  attaque  convulsive  ou  d'un  traumatisme  insuffisant  a  expliquer  par  lui- 
meme  une  l(^sion  importante,  par  I'absence  de  troubles  reflexes,  sphincteriens 
et  trophiques,  par  Fexistence  de  stigmates  de  la  nevrose,  en  particulier  par 
rimportance  des  troubles  objectifs  de  la  sensibilite,  leur  extension  en  hauteur 
et  leur  unilateralite,  enfin  par  rinfluence  possible  de  la  suggestion. 

Les  paralysies  intermiltentcs  des  paludeens  avec  troubles  sensitifs  et  sphinc- 
teriens, et  les  paralysies  pcriodiques  generalisees,  a  debut  nocturne  et  sans 
troubles  sensitifs  et  sphincteriens,  decrites  par  GoldHam,  se  reconnaitront  faci- 
lenient,  en  dehors  meme  de  leurs  particularit6s  d'apparition,  par  leur  dispari- 
tion  spontanea  et  complete  au  bout  de  quelques  heures. 

Traitement.  —  Le  traitement  imhlicamenteux  des  myelites  aigues  se  reduit 
encore  aujourd'hui  au  mercure  et  aux  iodures  quand  la  syphilis  parait  etre  en 
cause.  En  dehors  de  ces  cas  tons  les  medicaments  out  une  action  des  plus  dou- 
teuses  :  Leyden  recommande  cependant  I'iode  m6me  dans  les  myelites  non 
syphilitiques,  il  aurait  au  moins  une  certaine  action  sur  les  douleurs  irradi^es: 
Brown-Sequard  a  recommande  I'ergot  de  seigle  qui  est  frequemment  employe; 
le  salicylate  de  sonde,  la  quinine,  les  antiseptiques  intestinaux,  les  sudorifiques 
(Oppenheim)  n'ont  guere  donne  de  resultats  ;  la  strychnine  doit  etre  rcserv6e 
au  traitement  tardif  et  n'^tre  employee  qu'en  I'absence  de  tout  signe  de  spasmo- 
dicite.  Le  calomel  et  les  lavements  pei-mettront  d'dviter  la  stase  intestinale, 
ce  qui  est  toujours  important.  Les  frictions  on  les  injections  intra-veineuses  au 
collargol  donneraient  de  bons  resultats  dans  les  m6ningo-my61iles  comme  dans 
les  diverses  infections  (Netter)., 

Le  traitement /oc«/ consistera  en  revulsions  sur  la  colonne  vertebrale  au  moyen 
d'onguent  stibie  (Leyden)  ou  d'onguent  mercuriel,  de  sachets  de  glace,  de 
ventouses  scarifiees  ou  de  pointes  de  feu;  mais  il  ne  faut  pas  oublier  que 
loute  plaie  doil  6tre  a  redouter  dans  la  region  lombaire  d'un  sujet  qui 
est  atleint  d'incontinence  des  reservoirs  ou  menace  de  I'^tre,  Les  vesicatoires 
devront  etre  surtout  evites  comme  irritants  pour  la  vessie.  L'injection  intra- 
rachidienne  de  cocaine  a  pu  calmer  des  douleurs  intenses  (Marinesco). 

Mais  le  veritable  traitement  des  myelites  aigues  sera  surtout  IiygUhiique  :  le 
r61e  du  m^decin  consistera  avant  lout  a  prevenir  et  a  eviter  les  complications 
qui  lerminent  d'ordinaire  la  maladie  et  provoquent  le  plus  souvent  la  mort 
des  malades,  la  cystitc  purulente  et  les  escarres  de  decubitus  en  particulier. 
Quand  elle  n'a  pas  precede  la  myelile  et  n'en  a  pas  etc  la  cause  par  la 
voie  d'une  nevrite  ascendante  probablement  gonococcique,  la  cystite  puru- 
lente est  pour  ainsi  dire  toujours  la  consequence  de  I'introduction  de  germes 
lors  des  cathetdrismes  que  n6cessite  la  retention  habituelle  du  d6but;  c'est  dire 
que  par  des  soins  d'antisepsie  qui  ne  seront  jamais  excessifs,  par  un  lavage 
prealable  non  seulement  des  instruments  et  des  mains  de  I'operateur,  mais 
encore  et  surtout  des  organes  genitaux  et  de  I'uriHre  du  malade,  la  cystite 
purvdente  devra  toujours  6lre  evitee.  Nous  en  dirons  autant  des  escarres  de 
decubitus  :  elles  sont  toujours  d'origine  infeclieuse  el  la  cause  en  esl  dans 
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les  parasites  des  liquides  ou  mac6re  trop  souvent  le  sikge  des  malades  gSteux; 
c'est  par  des  soins  conLinuels,  on  empfichant  tout  contact  prolongc  avec 
I'lirine  et  les  matieres,  en  ovitant  par  des  lavages  antiseptiques  rcp6l6s  leur 
action  nocive,  en  faisant  usage  de  lits  speciaux  ou  de  matelas  en  caoutchouc 
remplis  d'eau,  en  modifiant  i'requemment  la  position  de  ces  malades  impotents, 
qu'on  arrivera  a  supprimer  completement  la  terrible  complication  du  decubitus 
acutus. 

L'hydrotherapie  chaude  et  la  mobilisation  passive,  le  massage  et  I'electrisa- 
tion  trouveront  leur  emploi  apr6s  la  disparition  des  phenomenes  aigus  pour 
reveillerles  fonctions  des  muscles;  r61ectricit6  doit  6tre  appliqu6e  aux  muscles 
assez  tardivement  pour  ne  pas  exciter  a  nouveau  un  processus  qui  tend  a 
s'eteindre  et  seulement  lorsqu'il  ne  s'est  produit  aucun  indice  de  spasmodicit6  ; 
elle  ne  devra  guere  6tre  employee  sur  la  colonne  vertebrate  lant  que  le  pro- 
cessus n'aura  pas  nettement  pass6  a  la  chronicil6. 

II  est  permis  d'esperer  que  les  serotherapies  et  la  m6thode  des  injections 
intra-rachidiennes  permettront  d'arriver  a  un  traitement  efficace  de  certaines 
myelites  bien  que  quelques  essais  n'aient  pas  ^t<§  jusqu'ici  tr6s  fructueux. 


AFFECTIONS   WIEDULLAIRES   PAR  INTOXICATIONS 


L'inlereL  que  presentent  ces  affections  est  dautanl  plus  gTand  que,  par  leurs 
lesions  comme  par  leurs  symptomes,  elles  peuvent  rappeler  parfois  quelques- 
unes  des  plus  communes  parmi  les  aifections  cerebro-spinales  dues  a  une  infec- 
tion. C'est  ainsi  que  nous  avons  deja  signal^  la  parenle  entre  les  affections 
medullaires  dues  a  des  intoxications  et  certaines  formes  de  myelites  aigues 
(myelite  dissemin^e),  c'est  ainsi  aussi  que  certaines  manifestations  m^tasyphili- 
tiques  (tabes,  paralysie  spinale  syphilitique,  paralysie  generale)  out  jusqua  un 
certain  point  des  analogies  avec  les  phenomenes  morbides  dus  a  I'ergotisme  ou 
au  lathyrisme.  Preuve  nouvellc  que  les  infections  et  les  intoxications  n'ont  proba- 
blement,  dans  la  majorite  des  cas,  qu'un  seul  et  m6me  mode  de  proceder  :  Tac- 
tion d'une  toxine. 

Telle  est  la  raison  du  d^veloppement,  exag6re  au  premier  abord,  qui  a  etc 
donne  a  certaines  parties  du  present  chapitre. 

La  place  reserv^e  aux  Intoxications  d'origine  metallique  {plovib,  arsenic) 
paraitra  relativement  mince.  C'est  que  d'une  part  nos  connaissances  a  ce  sujet 
sont  loin  d'avoir  le  degr6  de  certitude  qui  serait  desirable  (') ;  d'autre  part,  les 
affections  medullaires  produites  par  ces  agents  ne  se  presentent  guere  avec 
des  caracteres  qui  les  rattachent  directement  aux  grands  groupes  entre  lesquels 
se  partagent  les  diflerentes  especes  de  la  neuropathologie  medullaire.  Peut- 
elre  cependant  une  exception  pourrait-elle  6tre  faite  pour  certaines  formes 
d'atrophie  musculaire  au  cours  du  saturnisme,  ces  formes  s'accompagnant  de 
lesions  bien  nettes  des  comes  anterieures  de  la  substance  grise  (von  Monakow, 
OEller,  Oppenheim)  et  pouvant  etre  rangees  dans  la  poliomyelite  anterieure 
chronique.  L'emploi  des  methodes  nouvelles  de  coloration  permettra  sans  doute 
de  rattacher  de  nouveau  aux  affections  medullaires  la  plupart  des  cas  qu'on 
en  avail  tort  separes,  pour  en  faire  la  grande  classe  des  polynevrites  :  c'est 
ce  que  les  recherches  r6centes  rendent  de  plus  en  plus  vraisemblable. 

L'aclion  des  intoxications  d'origine  animale  (notamment  le  botulhme)  est 
encore  trop  peu  connue  pour  qu'il  ait  616  possible  de  leur  faire  une  place  ici. 

Au  conlrairc,  parmi  les  intoxications  d'origine  vegetale,  il  en  est  quelques- 
uncs  dont  nous  sommes  d'orcs  et  deja  a  meme  de  signaler  toute  I'importance. 

La  premiere  qui  ait  ete  bien  etudiee,  Vergotisme,  pent  6tre  consideree  comme 
le  prototype  de  ces  affections.  On  verra  plus  loin  quels  sont  ses  caracteres.  Ce 
sur  quoi  il  faul  appeler  I'attention  ici,  c'est  sur  ce  fait  que  les  lesions  de  la 
raoelle  dans  I'ergotisme  ofl'rent  certaines  analogies  avec  celles  du  tabes. 

(')  OiM'KMiEiM.  (Allgciiiciiies  1111(1  Spezicllc^  iiher  die  loxischeii  l^rkiviiiUuiiircn,  olc.  Ber- 
liner  klin.  Wochensr.kr.J>Vt  noveiiihre  1891),  jienstt  ([lie  les  iiiLoxicalioiis  (l"oriijiiH!  iiioUilli(iuc 
predisposeiil,  (runi!  I'.-iqoh  Ires  iiol.-ihlo  a  d'aiilro.s  inloxic.alioiis  Idles  niie  celles  par  Talcool 
et  fiuil  y  a  lieu  de  Caire  dans  la  iiosographie  uiie  place  aux  «  iiiloxicalioiis  coiiibiiiecs  ». 
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Dans  Ic  lathyrisnte  nous  vovons  se  produiro  loul  un  ensemble  symptoma- 
tique  et  vraisemblablement  analomo-palhologiquc  fort  voisin  dc  celui  presenle 
dans  la  clinique  vulgairc  par  (liflercntes  myc^Hles  Lransverses  et  notamment  par 
celte  variele  de  my^lito  syphilitiqne  chronique  que  Erb  a  decritc  sous  le  nom 
de  «  paralysie  spinale  syphililique  ».  La  rarete  des  autopsies,  de  Tun  et  de 
Tautre  c6le,  empOche  qu'on  puisse  comparer  ici  les  lesions,  mais  tout  portc  a 
presumer  qu'il  s'agit  l^i  d'alterations  fort  analogues,  tant  dans  le  domaine  des 
cordons  blancs  du  faisceau  lateral  que  dans  celui  de  la  substance  grise. 

Enfin,  la  pellagre  cause  des  16sions  plus  complexes,  mais  qui,  pour  cela,  n'en 
sont  pas  moins  interessantes  a  comparer  avec  celles  que  nous  rencontrons  dans 
la  clinique  vulgairc. 

On  voit  done  que  dans  tons  ces  cas,  comme  je  le  disais  au  commencement  de 
ce  chapitre,  les  lesions  provoquees  d'une  fagon  manifeste  par  une  intoxication 
rev6tent  plus  ou  moins  Taspect  clinique  et  anatomo-pathologique  d'un  certain 
nombre  d'affections  vulgaires  de  la  moelle.  Par  une  singuliere  coincidence,  il 
se  trouve  que  les  dill"6rentes  affections  que  nous  avons  citees  :  tabes,  paralysie 
spinale  syphilitiqne,  paralysie  generale,  relevent  toules  trois  d'une  m6me 
cause  :  la  syphilis;  mais  rien  n'empfiche  de  supposer  que  d'autres  aflections  de 
la  moelle,  dues  a  des  infections  diff^rentes,  puissent  egalement  etre  comparees 
a  celles  que  d6terminent  les  diverses  intoxications.  II  est  fort  vraisemblable  que 
pour  un  bon  nombre  de  scleroses  combinees,  c'est  dans  cet  ordre  de  fails  qu'il 
faudra  chercher  I'explication  du  processus  morbide. 

I.  —  INTOXICATIONS  D  ORIGINE  METALLIQUE 

Les  plus  ordinaires  sont  celles  par  le  plomb  et  par  I'arsenic;  on  sait  que  Topi- 
nion  r^gnante  a  cet  egard  est  que  ces  differents  agents  determinent  des  lesions, 
non  pas  de  la  moelle,  mais  des  nerfs  peripheriques.  Cependanl,  de  tout  temps, 
on  a  vu  des  auteurs  s'61ever  contre  cette  maniere  de  voir  et  soutenir  I'existence 
de  16sions  medullaires  bien  delerminees  au  cours  de  ces  intoxications.  Parmi 
les  autopsies  confirmatives  de  cette  opinion  on  pent  citer  celles  de  von  Mona- 
kow,  de  OEUer,  de  Oppenheim,  comme  nous  Tavons  dit  plus  haul,  dans  les- 
quelles  ces  auteurs  out  constate  des  alterations  plus  ou  moins  marquees  de  la 
substance  grise  des  cornes  anterieures  et  notamment  des  grandes  cellules  gan- 
glionnaires  de  cette  region.  Dautre  part,  L.  Stieglitz(')  a  recemment  montre 
par  ses  experiences  sur  les  cobayes  que,  d'une  fagon  constante,  on  trouvail, 
chez  ceux  de  ces  animaux  qui  avaient  ete  soumis  a  I'intoxicalion  saturnine, 
des  16sions  des  cellules  ganglionnaires  de  la  substance  grise  caracterisees  sur- 
tout  par  la  vacuolisation  de  ces  cellules. 

II.  —  INTOXICATIONS  D  ORIGINE  veotTALE 

A.  —  K  HOOT  IS  Ml-: 

Les  6pid6mies  d'ergolisme  et  h^s  symplomcs  les  caracleriscnt  out  fail 

robjet  d'assez  nombreuses  relations;  mais  comme  il  ite  s'agil  pas  ici  dc  Tergo- 

(')  L.  Stu;c.lit/,.  Eino  cxpcriiiicnlcllo  L'nlcrfHicliiini,'  iilx-r  Ulciv ciiiillmii:.  Arch.  /.  /'si/c/i.. 
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(isme  en  general,  mais  seulemenl  des  cITeLs  de  cette  intoxication  sur  le  systeme 
norveux  et  particuli^rement  sur  la  moelle,  il  ne  sera  question  dans  cet  article 
que  du  remarquable  travail  de  F.  Tuczek  (*),  qui  a  observ6  dans  un  asile 
d'alienes  17  cas  provenantdc  Fepidemie  qui  cut  lieu  pendant  Tautomne  de  1879 
dans  le  district  de  Frankenberg-,  pros  Cassel.  Celle-ci  etait  due  a  Tusage  d'un 
seigle  conlenant  de  Forgot  en  tr^s  grande  quantite  (1  a  'i  pour  100).  Cette 
epid^mie  avail  port6  non  seulement  sur  les  hommes,  mais  aussi  sur  les  ani- 
maux  (poules)  qui  avaient  mange  de  ce  mauvais  grain.  Cette  epidemic  peut 
servir  de  type  au  point  de  vue  qui  nous  occupe,  car  les  symptomes  qu'elle 
determina  furent  presque  exclusivement  nerveux;  dans  un  seul  cas  elle  se  mon- 
tra  avec  un  aspect  gangreneux,  et  encore  ne  s'agissait-il  que  d'une  gangrene 
superficielle  d'un  doigt. 

Dans  ces  17  cas,  et  chez  tons  les  aulres  malades  soignes  a  la  consultation 
cxterne,  Tuczek  constata  les  symptCmes  d'une  affection  des  cordons  posterieurs 
de  la  moelle;  dans  4  autopsies  il  put  verifier  directement  I'existence  de  celle-ci. 

L'§ge  de  cos  17  malades  variait  entre  7  et  48  ans,  il  y  avait  notamment 
()  onfants  au-dessous  de  15  ans;  on  ne  peut  done  arguer  que  la  lesion  des  cor- 
dons posterieurs  etait  due  a  une  autre  cause  telle  que  I'arterio-sclerose,  Talcoo- 
lisme,  la  syphilis  on  autres  atl'ections  de  I'age  adulte  ou  de  la  vioillesso. 

Ces  malades  avaient  en  outre  presonte  des  troubles  psychiques  (manie)  asscz 
prononces,  ainsi  que  des  attaques  6pileptiques  tout  a  fait  analogues  a  I'^pi- 
lepsie  vraie,  mais  ces  symptomes  etant  independants  de  I'altoration  m6dullaire. 
il  n  en  sera  pas  fait  mention  ici. 

Comme  ph6nomenes  directement  attribuables  a  Falt^ration  m^dullaire,  Tuczek 
a  releve  les  suivants  :  des  paresthesies,  telles  que  des  fourmillements,  des  engour- 
dissements,  des  douleurs  fulgurantes,  des  douleurs  en  ceinture,  ]a  diminution 
de  la  sensibilite  a  la  douleur,  le  d6faut  d'equilibre  los  yeux  etant  formes,  et  enfin 
Fataxie.  Si  a  cola  on  joint  la  porle  des  reflexes  rotuliens  qui  fut  constatee  chez 
tous  ces  malades,  on  voit  que  plus  d'une  fois  Faspect  clinique  de  ces  individus 
atteints  d'ergotisme  fut  trfes  analogue    celui  du  tabes  le  mieux  caracterise. 

L'examen  anatomique,  fait  dans  i  cas,  vint  confirmer  d'une  fagon  eclatante 
les  inductions  de  la  clinique;  dans  chacuno  des  A  moelles  on  trouva  des  lesions 
des  cordons  de  Burdach  assez  analogues  a  cellos  (pii  se  voient  dans  le  tabes 
mcipiens  vulgaire.  Tuczek  fait  remarquer  que  los  cordons  do  Goll  n'etaient  pas 
ou  etaient  a  peine  atteints,  et  il  dit  lextucllement  que  la  seule  difference  qui, 
au  point  de  vue  anatomique,  puisse  6tre  invoquee  entre  le  tabes  et  Fergolisme, 
c'est  que  dans  cette  derniore  allection  les  lesions  se  sont  d^veloppees  d'une 
fa^on  beaucoup  plus  rapide  et  qu'il  existait  un  nombre  considerable  de  corps 
granuleux.  Los  colonnes  de  Clarke,  que  tout  d'abord  Fauteur  avait  cru  intactes, 
prosentaient  une  atrophic  du  reseau  des  fibrilles,  ainsi  qu'il  (^)  a  pris  soin  de  le 
mentionner  dans  une  rectification  ulterieure;  c'est  la  une  nouvolle  analogic 
avec  le  tabes.  II  est  d'ailleurs  impossible  de  savoir  exactement  quel  est  le  point 
do  depart  de  ces  lesions  k  apparonco  tabotique ;  pour  une  certaine  part  il  est 
exogme,  et  peut-6tre  est-il  dfi  a  une  alteration  des  cellules  des  ganglions 
spinaux;  pour  une  autre  part  il  semblc  qu'il  soit  aussi  endogene  et  provienne 
d'une  alteration  de  la  substance  grise  medullaire.  Au  point  de  vue  etiologique, 

('}  F.  Tuf.zEK.  Uobcr  die  Verandei'iiiiircii  iin  Ccnli-iliiei-vonsvsleiii.  flc.  Arrli.  f.  I'surh. 
XIII,  p.  OS). 

(*i  F.  Tuc/.KK,  Wandervermnvnliuig  dcr  Sudivcaldculschen  Neurologen,  1880. 
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le  mode  de  producLion  des  accidents  nerveux  de  FergoLisme  est  assez  singulier; 
il  arrive  en  ellel  souvcnL  que  ceux-ci  surviennent  a  une  6poque  ou  les  accidents 
aigus  de  I'intoxication  ont  disparu  et  ou  les  malades  ont  m6me  depuis  quelque 

temps  d6ja(')  completement  cess6 
I'usage  des  grains  avaries.  La  ten- 
dance generale  est  vers  une  amelio- 
ration progressive;  cependant  les 
attaques  epileptiformes  peuvent  con- 
tinuer  pendant  longtemps  encore.  De 
mfime  pour  le  reilexe  rotulien;  on 
voit  son  absence  persister  pendant 
des  annees  apres  la  cessation  de 
I'intoxication  et  des  principaux  acci- 
dents qui  Tavaient  accompagn6e. 
C'est  ainsi  que  Tuczek,  ayant  fait 
une  enquete  en  1886  sur  les  malades 
qu'il  avait  soignes  en  1879-1880, 
apprit  que  dans  cette  periode  de 
G  ans,  sur  25  individus  atteints  d'er- 
gotisme  a  manifestations  nerveuses, 
5  etaient  morts ;  chez  tons  le  reflexe  rotulien  etait  rest6  absent,  sauf  chez  2  ou 
il  avait  reparu  des  deux  cotes;  enfin  chez  un  troisieme  malade  le  reflexe 
rotulien  n'etait  revenu  que  d'un  seul  c6te  et  demeurait  absent  a  I'autre  jambe. 
On  remarquera,  et  cela  pourrait  faciliter  le  diagnostic  dans  des  cas  douteux, 
que  dans  I'ergotisme  on  ne  trouve  pas  les  phenomenes  oculaires  spcciaux  au 
tabes  (il  pent  exister  un  certain  degr6  d'amblyopie  sous  Finfluence  de  la  cachexie 
ergotee,  mais  jamais  Tuczek  n'a  vu  la  perte  des  reflexes  pupillaires) ;  enfin  les 
troubles  urinaires  et  genitaux  semblent  y  6tre  rares  ou  tout  au  moins  tres  pen 
prononccs. 


Fig.  180.  —  Moelle  cl  biiihe  dans  un  cas  d'ergotismc 
(d'apres  Tiic/.ek).  Les  lesions  les  plus  inlenses  sonl 
designees  par  une  laclie  noire;  les  lesions  les  moins 
intenses,  par  une  Icinte  grisiilre, 


B.  —  LATHY RISME 


Les  efl'ets  funestes  qu'offre  pour  I'homme  et  certains  animaux  Talimcntation 
avec  les  diflfcrents  lat/iyrus  sont  connus  depuis  fort  longtemps,  et  Ramazzini 
en  1691  les  signalait  deja  pour  les  avoir  observes  dans  le  duche  de  Mod6ne. 
De  m6me  Duvernoy  en  1770.  Doir  (1785)  avance  que  la  farine  de  gesse  m6l6e 
a  celle  de  bl6  dans  le  pain  determine  la  rigidit6  des  mcmbres  inferieurs.  Ce- 
pendant r6tude  de  cette  affection  ne  dale  guere  que  du  xix"  sifecle  avec  Dcspa- 
ranches  (de  Blois)  (1829),  qui  avait  suivi  une  epidemic  dc  lathyrisme  en  Loir- 
et-Clier,  avec  Irving  (1856-1886)  qui  observait  dans  les  Indcs  anglaises,  et  plus 
recemment  avec  Cantani  (*),  BrunoUi  (•'),  Bouchard  (*),  Proust  (•),  Bourlier  ('"■), 

(')  On  «;iil.  (pjfi  dans  la  pai'aly>i(i  arsoiiicalo.  el,  dans  la  paralysie  diplitoriiiuo,  on  voil  d'or- 
dinairc  la  paraiyriic.se  niordrer  pins  on  moins  lonf,'lcnips  apres  la  cessation  de  rinLoxicalion 
ar.senicalc  on  la  c:n6n.son  de  la  diplilerio. 

(*)  (>ANTANi.  Lalirisrno.  II  Morgar/ui,  XV,  187"). 

HiniMCLLi.  Transar.lionx  of  lli,e  nciuinlh  session  of  llu;  Internalional  Medical  Conoresa, 
vol.  II,  p.  4.^. 

{♦)  BovAMMW.  Holalion  dc;  son  voyai,'(;  en  Alyerie.  In  P.  Marie.  Lalliyrisnie  cl  heriheri. 
Prof/rrx  merl.,  188.^. 

(»)  PnoiJST.  Sim-  li-  lalliyi-isnie  niednllaire  spasino(li(|nc.  /lull,  de  I' Anid.  denied.,  1885,  p.  8'2().8o0. 
(")  lioi  Hi  iKii.  I,c  lalliyrisnie.  Ali/cr  uk'-'I.,  seplendire  188'2. 
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tlont  les  descriptions  nous  onl  permis  de  nous  I'aire  une  idee  nette  des  sym- 
ptomes  observes. 

L'intoxication  donl  ii  s  agit  est  due  a  I'ingestion  d'une  gcsse  designee,  suivant 
les  localites  et  aussi  suivant  ses  vari6t6s,  sous  les  noms  de  chiche,  grosse  chiclie, 
jarosse,  pois  jarosse,  charos.se,  jarzeau,  gesse  chiche,  etc.,  r6pondant  dans 
les  classifications  botaniques  a  differents  lathyrus  :  L.  salivus,  L.  cicera, 
L.  clymenum. 

L'usage  de  cette  legumineuse  pour  I'alimentation  de  Fhomme  n  a  d  ailleurs 
lieu  que  dans  les  epoques  de  mauvaise  recolte  ou  meme  de  veritable  I'amine 
(aux  Indes,  en  Algerie),  car  son  gout  est  loin  d'etre  agreabie.  Le  principe  actif 
(ju'elle  contient  semblerait  etre  un  alcaloide  (Londe  et  P.  Marie,  Astier).  La 
cuisson  a  laquelle  sont  soumis  les  aliments  qui  contiennent  la  farine  de  gesse 
ne  parait  pas  attenuer  notablement  le  pouvoir  nocif  de  celle-ci,  cependant  les 
individus  qui  en  Algerie  se  nourrissent  de  la  preparation  connue  sous  le  nom 
de  couscoussou  seraient  plus  souvent  atteints  de  lalhyrisme  que  ceux^  qui 
mangent  cette  farine  solas  forme  de  galette,  cette  derniere  ayant  etc  soumise  a 
une  temperature  plus  elevee  que  le  couscoussou. 

Ouoi  qu'il  en  soit,  voici  quels  sont  les  troubles  medullaires  determines  par 
cette  intoxication  :  Ce  qui  frappe  tout  d'abord  chez  ccs  malades,  c'est  Texistence 
d'une  paraplegic  spasmodique  en  general  tres  accentuee.  Voici  ce  qu'en  dit  le 
professeur  Bouchard,  qui  en  1885  parcourut  les  regions  de  la  Kabylie  atteintes 
d'une  epidemic  de  lathyrisme  :  «  lis  marchent  un  peu  inclines  en  avant;  leurs 
mouvements  sont  lents  et  raides;  chaque  pas  s'accompagne  d'une  secousse 
constituee  par  deux  ou  trois  saccades  qui  causent  une  propulsion  en  avant,  et 
ils  ne  gardent  I'equilibre  qu'en  s'appuyant  des  deux  mains  surun  long  baton 
qu'ils  piquent  dans  le  sol  a  quelques  pas,  directement  devant  eux  :  sans  cet 
appui  ils  tomberaient  en  avant.  lis  marchent  la  jambe  raidie  en  extension  sans 
flechir  le  genou,  et  fauchent  n6cessairement.  Pendant  ce  mouvement  de  cir- 
cumduction, la  pointe  est  dirigee  en  bas,  le  pied  en  rotation  leg^re  sur  son 
bord  interne,  les  orteils  flechis  heurtent  les  asperite^  du  chemin  :  il  en  results 
que  presque  tons  les  malades  presentent  des  excoriations  ou  des  plaies  sur  la 
face  dorsale  des  orteils.  Le  pied  s'applique  sur  le  sol  d'abord  par  la  pointe.  D6s 
(jue,  par  la  continuation  du  mouvement  du  corps,  tout  le  poids  est  supported  par 
ce  pied,  le  talon  s'eleve  par  deux  ou  trois  saccades  convulsives  qui  produisent 
la  propulsion  signalee  plus  haut.  Si  le  malade  s'arrSte,  les  secousses  convulsives 
des  muscles  continuent  a  se  produire  et  determinent  les  oscillations  verticales 
de  tout  le  corps,  qui  obligent  encore  le  malade  a  s'appuyer  sur  son  baton  pour 
maintenir  I'equilibre;  mais  bientot  ces  mouvements  involontaires  devenant 
mcommodes,  il  s'assied,  les  jambes  completement  etendues;  on  voit  alors  se 
continuer  pendant  quelques  instants  les  mouvements  oscillatoires  du  pied. 
...Les  reflexes  tendineux  sont  tres  nettcment  cxageres,  et  Ton  produit  le  ph6no- 
mene  du  pied  avec  la  plus  grandc  intensite.  Les  membres  inferieurs  sont 
conslamment  en  extension;  on  pent  cependant  fl6chir  les  genoux  et  les  pieds, 
mais  on  sent  une  cerlaine  resistance,  et  Ton  produit  ainsi  le  ph6nom6ne  du 
pied.  Absolumcnt  rien  de  constatablc  a  la  vue  du  c6t6  des  membres  supe- 
riours.  » 

De  cette  description,  corrobor(5e  d'ailleurs  par  celles  de  Proust,  de  Bour- 
licr,  etc.,  on  pent  nettement  conclure  que  dans  le  lathyrisme  le  phenomene 
principal  consiste  dans  une  paraplcgie  spasmodique;  cellc-ci  pent,  mais  dans 
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quclques  cas,  seulemenL,  ^^Lrc  assez  pr,ononc6c  pour  (l6l,erminor  uno  extension 
permanente  des  jambes  el  mainlcnir  les  malades  au  lit. 

On  voit  en  ouLre  que  ces  phenom6nes  spasmodiques  sont  uni({uemenl,  loca- 
lises aux  menibres  inf^rieurs,  les  membres  supei-ieurs  sont  indemnes;  il  est 
probable  cependant  qu'a  lour  niveau  les  reflexes  lendinenx  sont  egalemenl 
exager^s. 

Les  auteurs  ne  sont  pas  d'accord  quant  a  la  manierc  dont  se  comportent  les 
muscles  des  jambes;  pour  quelques-uns  (Gantani)  il  existerait  de  Tatrophie 
musculaire,  pour  d'autres  auteurs  les  muscles  conscrveraient  leur  volume 
normal. 

Un  autre  sympldme  tres  frequent  consiste  dans  les  troiddes  de  la  miction; 
quelquefois  il  s'agit  de  r6tention  d'urine,  le  plus  souvent  d'incontinence. 

A  ces  troubles  de  la  miction  il  faut  joindre  ceux  qui  portent  sur  les  fonctions 
g6nitales  ;  il  cxiste  en  elTet,  et  des  le  debut,  une  diminution  de  la  puissance 
sexuelle  qui,  dans  un  bon  nombre  de  cas,  va  jusqu'a  Timpuissance  absolue. 

Les  auteurs  diffd^rent  un  peu  quant  a  I'appreciation  qu'ils  portent  sur  I'etal 
de  la  sensibilite;  ce  qui,  d'apres  leurs  descriptions,  semble  le  plus  probable, 
c'est  qu'il  existe  en  gen(^ral  un  certain  degre  de  paresthesie,  bien  plus  que 
d'anesth<^sic  vraie.  Aussi,  quoique  I'acuite  sensitive  soit  souvent  amoindrie,  les 
malades  n'en  continuent  pas  moins  a  avoir  la  perception  assez  nette  des 
impressions  cutanees  au  niveau  des  membres  inf^rieurs;  c'est  ainsi  qu'un 
des  Arabes  vus  par  Proust  disait  sentir  tres  bien  les  puces  qui  le  piquaient  ou 
les  dpines  du  chemin. 

Les  fonctions  psychiques,  de  m^me  que  les  mouvements  des  membres  supe- 
rieurs,  seraient  entierement  respect6s. 

Quant  au  mode  de  debut  de  cette  aU'ection,  nous  manquons  de  documents 
lout  a  fait  precis.  Pourquelques  auteurs,  le  debut  serait  gen6ralement  brusque: 
du  jour  au  lendemain,  du  soir  au  matin,  on  pourrait  voir  la  paraplegic  sur- 
venir.  Pour  d'autres,  les  premiers  accidents  paralytiques  s'accompagneraienl 
d'une  fi6vre  assez  A'ive.  Enfin  certains  auteurs,  et  ceux-ci  semblent  6tre  dans 
le  vrai,  decrivent  a  la  paraplegic  lathyrique  des  phenomenes  prodromiques 
consislant  dans  des  sensations  ebrieuses,  dans  des  fourmillements,  dans  un 
engourdissement  des  jambes,  parfois  dans  des  nevralgies  en  ceinture  au  niveau 
de  la  partie  inferieure  du  tronc,  mais  il  est  rare  qu'a  une  epoque  quelconque  de 
la  maladie  on  constate  de  v6ritables  douleurs. 

La  marche  de  ces  accidents  est  variable;  ce  n'est  que  dans  des  conditions 
exceptionnelles  qu'ils  vont  jusqu'^i  determiner  la  morl;  parfois  les  phenomenes 
restent  en  I'^tat,  la  paraplegic  subsiste;  mais  dans  la  majority  des  cas  on  observe 
une  tendance  manifeste  a  I'amdlioration,  les  troubles  vesiCaux  et  genilaufc 
cedent  les  premiers,  puis  la  paraplegic  elle-m6me  (bminue  d'inlensitc  et  enfui 
disparaU  entierement  (Prcngrueber,  Bouchard),  de  telle  sortc  <^ue  Ja  gn(Vison. 
est  complete. 

Les  accidents  du  lathyrisme  tels  qu'ils  vienn^nt  d'*\r^  decrits  pr^sentenl 
une  analogic  extrr'mc  avcc  ceux  de  la  forme  de  syphilis  mcdullaire  connuo  sous 
le  nom  dc  paralysie  spinale  syphilitique  (Erb);  ce  sont,'  en^  elTet,  la  iu<^nie  para- 
plegic spasmodiquc,  les  niGmes  troubles  vcsicaux  et  geniti'iux,  les  'nx'ines^ 
parcsthesies.  On  comprendrail  done  qu'on  se  (kMuanchlt  si  les  mahuk's  consi- 
deres  comnic  alTectes  de  lathyrisme  nc  s(!raient  pas  purement  et  simplemeni 
des  syphilitiques.  Aucun  doutc  n'est  possible  i\  cet  i^gard,  non  seulement  par 
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suite  do  I'absence  chcz  ces  malades  dc  Lout  antecedent  syphilitique,  mais  sur- 
lout  par  le  fait  que  rad'ection  que  nous  ^tudions  ici  survient  d'une  l"a(:on  epi- 
iloniique,  chez  des  individus  dont  Talimentation  s'est  trouvee  consid6rabIement 
niodifiee  par  suite  de  rinsulTisancc  des  recoltcs.  Ce  caractcre  epidcmique  est 
tenement  martiur  ([ue,  dans  certains  pays  (Algerie),  on  a  vu  1  sur  10  et  mdme  \ 
sur  8  des  habitants  6tre  IVappe  dans  une  mcme  commune.  II  faut,  en  outre, 
rclever  ce  fait  que  Tinduence  de  Tinloxication  lathyrique  s'exerce  non  seulement 
sur  les  hommes,  mais  aussi  sur  les  animaux,  du  moins  sur  certains  d'entre  eux 
(canards,  oies,  cochons,  etc.):  les  chevaux  sont  particuli^reinenl  sensibles  a 
cette  intoxication  :  celle-ci  produit  chez  eux,  soit  la  paraplegic  spasmodique 
comme  chez  I'homme,  soit  un  cornage  tres  intense  par  paralysie  bilateralc  des 
cordes  vocales. 

11  reste  a  rechercher  de  quelle  nature  est  la  lesion  mcdullaire  causae  par 
Taction  des  lathyrus;  par  malheur,  les  autopsies  a  cet  egard  manquent  jusqu'ici 
completement  et  Ton  est  force  de  s'en  tenir  a  des  suppositions  basees  sur  les 
inductions  que  permet  I'etude  des  phenomenes  cliniques  et  les  recherches 
experimentales.  La  production  d'une  paraplegic  spasmodique  aussi  nettement 
caracterisee  avait  induit  certains  auleurs  (Brunelli,  Pierre  Marie)  a  admeltre 
([u'il  s'agit  dans  le  lathyrisme  d'une  l6sion  analogue  a  ccllc  que  Ton  assignait 
au  tabes  dorsal  spasmodique,  c  cst-a-dire  d'une  alteration  primitive  des  cordons 
lateraux.  En  considerant  les  choses  de  plus  pr6s,  et  laissant  de  c6te  le  tabes 
dorsal  spasmodique,  qui  n'a  rien  a  faire  ici,  on  est  conduit  a  penser  qu'il  s'agit 
la,  comme  toujours,  d'une  alteration  des  cellules  de  la  substance  grise,  alt(^ra- 
tion  qui  aurait  pour  resultat  un  certain  degre  de  degeneration  secondaire  des 
cordons  lateraux  et  par  consequent  la  production  des  phenomenes  spasmodiques. 
La  localisation  tres  etroite  de  ces  phenomenes  spasmodiques  indique  le  peu 
d'etendue  en  hauteur  de  la  lesion,  qui  pourrait  6trc  compareo  plus  on  moins  a 
une  myelite  transverse;  les  troubles  urinaires  et  genitaux  sont  un  nouvel  argu- 
ment en  faveur  d'une  lesion  de  la  substance  grise.  Mais  cette  alteration  dc  la 
substance  grise  est-elle  veritablement  «  en  foyer  »,  c'est-a-dire  s'agit-il  d'une 
destruction  grossiere  de  toute  la  region,  comme  le  ferait  un  ramollisseraent  de 
la  moelle  (Proust)?  Les  ameliorations  et  mSme  les  guerisons  constatees  dans  la 
plupart  des  cas  ne  tendraient  pas  a  le  faire  croire,  bien  que  la  brusquerie  du 
debut  signalee  par  quelques  autours  puisse  etre  invoquee  en  faveur  de  cette 
nianiere  de  voir.  II  semble  plus  probable  que  le  lathyrisme  exerce  une  action 
elective  sur  une  certaine  region  de  la  substance  grise  medullaire  et  sur  certains 
elements  de  celle-ci.  L'etude  des  cas  de  ce  genre,  soit  chez  I'homme,  soit  chez 
les  animaux,  semble  devoir  permettre  de  penetrer  le  mecanisme  de  production 
d'un  certain  nombre  d'afl'ections  medullaires,  tout  au  moins  de  celles  qui 
s'accompagnent  de  paraplegic  spasmodique  :  jusqu'ici  seul  Mirto  (')  a  trouve 
rxp6rimentalement  unc  degenercscencc  des  cordons  dc  Goll  et  des  faisceaux 
|)yramidaux. 

C.  —  PELL  AG  RE 

La  connaissance  des  alterations  medullaires  qui  accompagnent  la  pellagre 
est  deja  ancienne.  Bouchard  (^)  les  avait,  en  ISOi,  constatees  tres  nettement 
(')  MiHTo.  Ginrnaleili  inedirina  Ict/ale,  mai  1898. 

(^)  l5oufJiiAHD.  Elude  d'nm^L  palliul.  sur  un  cas  lU;  pclkiyTc.  U<iz.  ined.  de  J'aris,  ISW. 
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dans  un  cas  de  ceLle  all'eclion,  mais  c'est  surLouL  a  Tuczek  (')  et  aux  auleurs 
ilalicns  (Tonnini  (2),  Belmondo  (••),  etc.),  que  nous  devons  de  les  connaitre  avec 
de  plus  grands  d(itails. 

De  m6mo  qu'une  autre  intoxication  alimentaire,  Fcrgotisme,  avec  laquelle  on 
Fa  souvent  comparee  bien  qu'elle  en  diiTere  tres  notablemcnt,  la  pellagrc  afl'ecte 
souvent  le  cerveau  et  particuliercment  les  facultds  mentales;  d'ou  la  frequence 
des  cas  de  folic  pellagreuse.  Aussi  est-ce  surtout  sur  les  malades  internes  dans 
les  asiles  d'alienes  qu'ont  6te  faites  les  recherches  dont  il  vient  d'etre  question. 
II  y  a  M  une  complexity  inh6rentc  a  la  nature  des  faits.  Quoi  qu'il  en  soit,  on 
n'aura  en  vue  dans  cette  article  que  les  manifestations  medullaircs  de  la  Pella- 

gre,  ce  sont  les  travaux  de  Tuczek 
qui  out  fourni  une  bonne  part  des 
documents  mis  en  oeuvre. 

Sous  le  rapport  anatomo-patho- 
logique,  les  lesions  que  Ton  con- 
state ordinairement  sont  les  sui- 
vantes  : 

Du  c6t6  des  meninges  il  existe 
parfois  un  epaississement  plus  on 
moins  marque,  presentant  les 
indices  d'un  processus  lepto- 
meningitique  et  s'accompagnant 
d'une  production  exageree  de  pla- 
quettes  osseuses. 

Du  cdte  de  la  moelle  les  lesions 
sont  souvent  tres  prononc6es. 
Dans  la  substance  grise,  on  con- 
state des  alterations  varices  des 
cellules  ganglionnaires  des  cornes 
anterieures  consistant  soit  dans 
I'atrophie  simple  de  celles-ci,  soit 
dans  leur  atrophic  pigmentaire. 
Les  fibres  nerveuses  contenues 
dans  la  substance  grise  seraient 
ordinairement  conservees,  nK^me  a 
rint6rieur  des  colonnes  de  Clarke. 

Les  alterations  de  la  substance 
blanche  sont  infiniment  plus  mar 
qu6es  el  plus  caract6ristique  :  sur  8  cas  qu'il  a  examines,  Tuczek  aurait  conslald 
2  fois  I'existence  d'une  sclerose  limilee  aux  cordons  posterieurs;  dans  les  Oautres 
cas,  il  y  avait  sclerose  combinde  des  cordons  posterieurs  et  de  la  partie  poste- 
rieure  des  cordons  lateraux.  Pour  Belmondo,  on  trouvcrait  dans  tons  les  cas 
cette  sclerose  des  cordons  lateraux  associ6e  a  celle  des  cordons  posterieurs. 
Les  caracteres  de  I'alteration  des  cordons  postdrieurs  seraient  assez  particu- 

(')  Tuczek.  l;cl»ei-  die  nci  voscn  Slorungen  bci  dcr  Po1I.'1!,m';i  (DcuUch.  med.  Wochcmchr., 
t««K,  ri"  12)      Monographic  sur  la  pellagrp  i)anio  cii  W)~>. 
(«)  Tonnini.  I  dislm-hi  spin/ili  iici  pa/./.i  pdlagrosi.  liivisla  sperinwtilnlr  di  /■  rnnalmi,  vol. 

IX  ci,  X,  ixsr,.  mi.  ,  ,■ 

(S)  Hklmondo.  Altcra/.ioni  ticl  iiiidoUo  spinalc  nclla  Pcllagia.  Ihvisla  spcnmciilale  di  I  rc- 
nialriu.  vol.  XV  .-I  XVi.  ISHit.  1890. 


Fig.  181.  —  Coupes  de  nioelle  pellagreuse  (d'aprcs  Tuczek, 
cas  de  Grillenzoni,  planche  VI).  —  La  coupe  siluec  en 
haul  el  a  gauche  rcpr6senlc  la  5'  ccrvicale,  les  suivan- 
les  sont  la  5'  ccrvicale,  la  0°  dorsale,  la  1"  lombaire,  la 
3*  lombaire,  la  5"  lombaire. On  remarquera  que  sur  aucune 
dc  ces  coupes  il  n'y  a  d'alleraiion  di;  la  zone  comu- 
radiculaire,  r'est-a-diro  de  In  i)arlic  du  cordon  poslerieur 
immedialemenl  accolec  nu  bord  inlcrne  de  la  corne  pos- 
Icrieure.  Dans  les  coupes  de  la  region  ccrvicale  le  I'ais- 
ceau  en  virgulc  est  allerti. 
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liers,  dapr6s  la  description  de  Tuczek.  En  edcL,  la  dcgcncralion  frappaiL  sur- 
loul'les  parlies  mediancs  des  cordons  poslcrienrs,  epargnant  presque  loujours 
les  zones  radiculaires;  quant  a  la  dcgcmoration  conslalcc  dans  le  cordon  lateral, 
elle  semblait  porter  particulierement  sur  le  faisceau  pyramidal,  le  faisceau  cer6- 
hclleux  direct  restanl  intact;  seul  le  faisceau  pyramidal  croise  etait  atteint,  a 
I'exclusion  du  faisceau  pyramidal  direct;  le  faisceau  interm^diaire  du  cordon 
lateral  semble  6galement  participer  assez  souvent  a  cette  alteration.  La  degene- 
ration des  cordons  posterieurs  ne  presenterait  jamais  une  tres  grande  intensite 
et  ne  serait  nullement  comparable  k  celle  qui  se  voit  dans  le  tabes  confirme;  au 
contraire,  celle  des  cordons  lateraux  pent 
etre  tres  marquee,  presque  aussi  marquee 
que  dans  la  sclerose  laterale  amyotrophique. 
Les  lesions  des  cordons  posterieurs  seraient 
beaucoup  plus  prononc^es  dans  la  region 
cervicale  et  dans  le  tiers  superieur  de  la  r6- 
eion  dorsale;  celles  des  cordons  lateraux  le 
sont  davantage  dans  la  region  dorsale,  sur- 
tout  dans  le  tiers  moyen  et  dans  le  tiers  infe- 
rieur  de  cette  region  (Belmondo).  Gaucher  et 
Sergent  (')  out  eu  I'occasion  de  faire  Fautop- 
sie  d'un  pellagreux;  ils  out  confirm^  I'opinion 
deja  exprimee  par  P.  Marie  d'apres  I'examen 
des  observations  de  Tuczek  et  de  Belmondo, 
a  savoir  que  la  lesion  est  surtout  endog6ne, 
atteint  plus  les  cordons  lateraux  que  les  pos- 
terieurs, et  dans  ces  derniers  frappe  surtout 
les  parties  qui  sont  le  moins  atteinles  dans  le 
tabes. 

Quant  aux  symptdmes  determines  par  ces 
din'6rentes  lesions,  ils  consistent  principale- 
ment  en  des  phenom^nes  spasmodiques.  On 
observe,  en  effet,  tons  les  caract^res  de  la  demarche  particuliere  a  la  paraplegic 
spasmodique ;  les  reflexes  rotuliens  sont  le  plus  souvent  exag6res,  ils  peuvent 
manquer  ccpendant;  frequemment  aussi  il  existe  du  clonus  du  pied;  parfois  un 
tremblemcnt  d'origine  spasmodique  (Belmondo). 

Les  troubles  de  la  sensibilite  font  d^faut  ou  sont  tres  peu  accentu6s;  quand 
ils  existent,  ils  consistent  plutdt  en  hypereslhesie  qu'en  anesthesie. 

L'atrophic  musculaire  ne  fait  pas  non  plus  partie  du  tableau  clinique  de  cette 
afleclion.  malgr6  I'existence  des  16sions  signalees  plus  haut  dans  la  substance 
grise. 

On  ne  constate  pas  d'ataxie  veritable  dans  les  mouvements  des  membres  infe- 
rieurs,  bien  qu'il  y  ait  une  degeneration  manifeste  des  cordons  posterieurs, 
mais  il  convient  de  remarquer  (Belmondo)  que  cette  degeneration  etant  beau- 
coup  plus  marquee  dans  la  r6gion  cervicale  superieure  et  dans  le  tiers  superieur 
de  la  region  dorsale,  cela  expliquerait  Tintegrite  des  mouvements  des  membres 
inferieurs,  tandis  que  dans  certains  cas  les  mouvements  des  membres  supe- 
riours  seraient  redlement  atteints  d'nne  ataxic  plus  ou  moins  prononcee. 

(')  Gauciieh  cL  Seugent,  Soc.  med.  rles  linp.,  jiiillel  1805. 


Fig.  182.  —  Coupes  de  moelle  pellnfrreiise 
(d'apres  Tuczek,  cas  de  Gurzon,  plan- 
clic  V).  —  La  premiere  de  ces  coupes 
represenle  la  6'  cervicale;  a  droiLe  do 
celle-ci  esl  la  6°  dorsale.  au-dcssous  eL  a 
gauche  la  1'°  lonibaire,  la  dernicre'esl  la 
2'  lonibaire.  —  On  remarquera  que  sur 
aucune  de  ces  coupes  la  zone  cornu-radi- 
culaire  n'osl  alleinle;  sur  les  coupes  de 
la  refiion  cervicale  et  de  la  region  dor- 
sale le  faisceau  en  virgule  esl  degenere. 
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MALADIES  lNTRI\Sl":OUES  DK  I. A  MOELLE  EPIMERE. 

Quant  aux  pu|>illes,  cllcs  no  pr6scnlcnL  pas  rimmobiliL6  reflcxc  qu  il  est  si 
IVequenL  d'obscrver  dans  le  tabes,  (;cpcndant  leurs  i'6actions  sont  souvcnt  lenles 
a  se  produii'c;  cllcs  sont  ordinaircnient  alTectces  dc  myosis. 

En  r6sumc,  au  point  de  vue  symptomatique,  le  tableau  dc  I'arfection  cm- 
pruntc  un  plus  grand  nonjbre  de  traits  k  la  degeneration  des  cordons  lateraux 
qu'a  cclle  des  cordons  posterieurs. 

L'inlluence  etiologique  de  la  pellagre  sur  la  production  des  lesions  et  des 
troubles  dependant  du  systeme  nerveux  est  ici  indisculable,  quelle  que  soit 
Topinion  que  Ton  se  fasse  de  la  nature  m6me  de  la  pellagre  :  intoxication 
(Lombroso)  ou  infection  (Belmondo). 

II  nous  a  paru  intcressant  de  donner  ici  cette  rapide  esquissc  de  la  «  mocllc 
pellagreuse»  parce  que  dans  celle-ci,  ainsi  qu'on  en  pent  aisement  juger,  les 
analogies  sont  nombreuses  avec  les  16sions  medullaires  de  la  paralysie  g6nerale 
et  avec  un  certain  nombre  de  cas  de  scleroses  combinees.  Dans  les  premieres 
nous  connaissons  le  role  joue  par  la  syphilis,  mais  quant  a  F^tiologie  des  se- 
condes,  nous  ne  savons  pas  grand'chose  :  la  comparaison  de  ces  differentes  le- 
sions, au  point  dc  vue  de  la  pathologic  gcncrale,  est  done  particulierement 
intcrcssante. 


LESIONS  DE  LA  MOELLE  DANS  LA  LEPRE 


Nous  rapprochons  des  lesions  medullaires  toxiques  celles  que  I  on  rencontre 
parfois  dans  la  lepre,  parce  que  ces  lesions  presentcnt  entre  elles  une  grande 
similitude  ;  les  lesions  de  lamoelle  deslepreux  se  rapprochent  surtoutbeaucoup, 
par  leur  localisation,  de  celles  des  pellagreux.  En  dehors  des  alterations  de 
la  substance  grise  qui  out  et6  decrites  surtout  par  Babes  (d^generescence  col- 
loide  dans  lescornes  anterieures,  etc.),  Pierre  Marie  et  Jcanselme  (')  ont  appele 
I'attention  sur  les  lesions  des  cordons  posterieurs  :  ces  auteurs  ont  trouve  des 
degenerescences  presque  identiques  dans  deux  moelles  de  lepreux  qu'ils  ont  eu 
a  examiner.  Voici  comment  Jcanselme  et  P.  Marie  decrivent  les  lesions  qu'ils 
ont  trouvees : 

«  Dans  le  premier  tie  nos  cas,  les  16sions  medullaires  sont  particulierement 
ncttes.  Sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle  le  cordon  de  Cxoll  se  montre  degenere  : 
son  aspect  varie  d  ailleurs  assez  notablement  suivant  les  segments  examines. 
Au  niveau  des  premieres  lombaircs  sa  degeneration  se  fait  en  evenUiil,  c'est-^- 
dire  que  sa  portion  posterieure  est  trcs  ctal6e,  tandis  que  Tantcrieure  est  au 
conti-aire  tres  mince ;  dans  la  region  dorsale  supcrieure  la  degeneration  du  cor- 
don dc  Goll  prcnd  la  forme  d'un  pilon  a  manche  central,  a  grosse  exlr6mile 
peripherique.  Dans  la  region  cervicalc,  du  moins  au  niveau  de  G'',  seul  segment 
de  cettc  region  dont  nous  ayons  des  preparations,  le  territoire  d6gener6  n'occupe 
gucre  que  les  4/5  du  cordon  post6ricur  de  Goll.  Un  fait  k  noter,  c'cst  que,  a 
partir  des  premieres  dorsales  juscjue  dans  les  regions  tout  a  fait  inf6rieurcs 
(nu'^mc  dans  la  region  sacree),  une  portion  plus  ou  moins  etendue  du  bord  du 
sillon  post(''ri(Mir  et  (h-  I'angh'  forme  par  la  rcnconhv*  dc  c(^  sillon  avec  la  peri- 

(')  P.  MAHiii  cL  JiiAN-SELME.  Hcvuc  iicurol.,  181)8. 
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pheric  dc  la  moelle  se  trouve  occupee  par  line,  deux  ou  Lrois  rangees  de  fibres 
nerveuses  restees  saines  ('). 

Ouanl  a  la  maniere  dont  se  comporlenL  Ics  autres  terriloires  rle^  lesions  pos- 
terieures,  on  note  les  particularites  suivantes  : 

Pour  la  region  sacree,  la  lesion  est  surtout  marquee  dans  la  region  des 
2/5  poslerieurs,  du  bord  interne  des  cornes  post^rieures  au  niveau  de  la  zone 
d'entree  des  racines  ;  quant  au  territoire  demeure  sain,  il  prend  la  forme  d'un 
fer  de  lance  dont  la  pointe  se  trouverait  a  I'extremite  posterieure  du  sillon  pos- 
tericur  et  la  base  centre  la  commissure  posterieure. 

A  la  region  tombaire  inferieiire  L%  I'aspect  est  tout  different,  puisque  la  zone 
d'entr6e  des  racines  se  trouve  justement,  avec  une  mince  bande  au  bord  du 
sillon  posterieur,  6tre  le  seul  point  des  cordons  post6rieurs  demeur6  normal, 
tous  les  autres  territoires,  y  compris  la  zone  cornu-commissurale,  se  montrant 
alteres. 

A  la  region  lombaire  superieure  on  voit,  des  parties  laterales  du  cordon  de 
Goll,  un  peu  avant  son  extremity  posterieure,  naitre  de  chaque  c6t6  un  eperon 
tres  mince  de  degeneration  qui  se  dirigc  en  dehors  vers  Tangle  forme  par  la 
rencontre  de  I'extremite  de  la  corne  posterieure  avec  le  bord  posterieur  de  la 
moelle ;  cet  eperon  de  degeneration  est,  dans  toute  son  etendue,  separe  du  bord 
posterieur  de  la  moelle  par  une  bande  de  tissu  sain. 

A  la  region  dorsale  infe'rieure  les  lesions  sont  cantonnees  dans  le  cordon  de 
Goll. 

Les  regions  dorsales  moijenne  et  superieure  presentent,  outre  la  lesion  du  cordon 
de  Goll  s'6panouissant  lateralement,  comme  nous  I'avons  deja  dit,  dans  sa  por- 
tion posterieure,  un  petit  foyer  de  degeneration  isole  du  precedent  et  situe  dans 
le  triangle  form6  par  la  rencontre  de  la  corne  posterieure  avec  le  bord  poste- 
rieur de  la  moelle,  triangle  auquel,  pour  la  commodity  de  la  description,  nous 
donnerons  le  nom  de  triangle  cornu-niarginal.  Cette  degeneration  du  triangle 
cornu-marginal,  k  peine  perceptible  dans  la  region  dorsale  raoyenne,  devient 
plus  nette  a  mesure  qu'on  remonte  vers  la  moelle  dorsale  superieure. 

Dans  la  region  cervicale  (C^'),  les  lesions  situees  en  dehors  des  cordons 
de  Goll  occupent,  dans  le  cordon  de  Burdach,  un  territoire  assez  etendu  dont 
on  doit  mettre  specialement  deux  points  en  relief,  bien  qu'en  realite  le  tractus 
dc  degeneration  soit  absolument  continu.  Ces  deux  points,  dont  il  convient  de 
faire  une  mention  speciale,  sont:  a)  le  faisceau  en  virgule;  b)  le  triangle  cornu- 
marginal.  —  En  resume,  la  zone  alteree  dans  le  cordon  de  Burdach  revSt  I'as- 
pect d'un  gros  croissant  extremites  renfiees,  dont  I'extremite  anterieure  prend 
naissance  au  voisinage  de  la  commissure  posterieure,  tandis  que  I'extremite 
posterieure  occupe  le  triangle  cornu-marginal,  et  se  termine  par  consequent 
dans  Tangle  forme  par  la  rencontre  de  I'extremite  de  la  corne  posterieure  avec 
le  bord  posterieur  de  la  moelle. 

Dans  notre  detixieme  cas,  les  lesions  sont,  ainsi  que  nous  Tavons  deja  dit, 
fort  analogues  a  celles  qui  viennent  d'etre  decrites  pour  le  cas  I :  m6me  dege- 
neration du  cordon  de  Goll :  en  6ventail  au  niveau  des  regions  lombaire  et  dor- 
sale inferieure,  se  limitant  a  la  moitie  posterieure  du  cordon  de  Goll  au  niveau 

(')  Nous  ne  voudrions  pas  affirmerque  ces  flbi-es  reslees  saines  apparlienuenl  au  sysLeme 
du  faisceau  ovalalre  de  Flechsiij,  de  la  bandelelte  post^ro-interne  de  Marinesco  elSouques, 
du  triangle  de  Gombault  et  Philippe,  du  faisceau  septo-marginal  de  Bruce  et  Muir,  mais 
cependanl  c'est  15  une  chose  assez  vraiseniblablc. 

THAITK  DK  M KDECINE,  2"  edit.  —  IX.  39 
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«lc  la  region  cervicale  moyenne  C'v-vpour,  au-dcssus  cL  au-dessous  de  cetLo 
region,  occuper  de  nouveau  Loute  I'elendiie  antero-posLerieure  de  ce  cordon 
Do  meme  que  dans  noire  cas  I,  sur  la  plus  grandc  parlie  dcs  regions  lomi3aire 
el  dorsale  on  constate  la  persistance  d'une  mince  rangee  de  fibres  saines  le  long 
de  la  scissure  post^rieure  et  notammenl  au  niveau  de  Tangle  form6  par  la  ren- 
contre de  celle-ci  avec  le  bord 
posterieur  de  la  moelle. 

Quant    a   la   degeridration  des 


Fig.  185.  —  N°  1.  Lepre.  —  Si.xifeme  cervicale.  Lcs  lerriloires  degenures  soul  marques  de  points  simples. 
V.  Territoire  degenere  repondanl  a  la  bandclclte  en  virgule.  T.  Triangle  cornu-marginal  degenere.  On 
volt  que  la  bandelelte  en  virgule  et  le  triangle  cornu-marginal  sent  frap|)es  simullanemenl  par  la  lesion 
el  se  fusionnent.  —  N"  2.  Tabes.  —  Moelle  cervicale  dans  un  cas  de  tabes.  Les  regions  degenerees  soni 
pointillees  ;  elles  comprennent  le  cordon  de  Goll  et  la  zone  d'cnlree  dos  racines.  On  rcmanpiera  Tinle- 
grite  du  faisceau  en  vii-gule  et  la  continuation  de  celui-ci  avec  le  triangle  cornii-inarginal  egalemonl 
iiidemne.  Comparer  cetle  figure  avec  la  figure  1.  —  N°  3.  Li-pre.  —  Region  dorsain  inferieure.  Les  parties 
degenerees  sont  marquees  de  points  fins.  En  S,  librcs  resides  normalcs  designees  par  de  pclils  cercles. 
G.  Cordon  de  Goll.  Z.  Partie  restee  saine.  —  N"  -i.  Lkprc.  —  2'  lombaire.  Les  parties  degenerees  sont  mar- 
quees de  points  simples ;  les  parties  non  pointillees  sont  normales;en  S  se  trouvent  quelqucs  rangees 
de  fibres  saines  designees  par  de  petils  cercles.  G.  Cordon  de  Goll.  T.  Triangle  cornu-marginal.  I?.  Tres 
legerc  degeneration  inlcrmediaire  entre  les  territoires  alteres  du  cordon  de  Goll  et  du  triangle  cornu- 
marginal.  Z.  Zone  d'entr(5e  des  racines  resides  indemnes.  —  N'  5.  Tabes.  —  Region  lombaire  superieure 
flans  un  ens  de  tabes  ou  les  lesions  sont  localisecs  dans  les  zones  d'enlrec  des  racines.  C'esl  c.vactemeni 
I'inverse  de  ce  qui  a  lien  dans  nos  cas  de  Icpre,  ainsi  ([u'on  pent  s'en  rendre  complc  en  comparant  la 
figure  .-)  avec  la  figure  i. 

territoires  du  cordon  posterieur  situ6s  en  dehors  dcs  faisceaux  de  Goll,  on 
note,  dans  la  rc^gion  lombaire,  I'existence  d'un  tractus  parlant  de  rextremile 
post6rieure  du  faisceau  de  Goll  et  se  terminant  dans  le  triangle  cornu- 
marginal;  ce  tractus  est  sur  tout  son  parcours  separe  do  la  peripheric  de 
la  moelle  par  une  bande  de  tissu  sain.  Au  miheu  de  son  trajet  la  degene- 
ration de  cc  tractus  est  particulierement  moins  fournie  qu'a  ses  extremit('«s. 
La  zone  d'entr6e  des  racines  est  completement  indenine.  Plus  haul,  dans 


LESIONS  MEQULLAIRES  DANS  LA  LEl>RE.  <i|l 

la  region  dorsale  inlerieure  et  moyenne,  la  lesion  se  pr^senle  do  cliaque  cdle  du 
cordon  post^ricur  sous  la  forme  d'un  triangle  dont  les  c6Les  seuls  seraienl 
(legeneres  et  Taire  norniale  ;  Ic  bord  interne  de  ce  triangle  est  forme  par  le 
faisceau  de  (loll,  son  bord  posterieur  par  un  tractus  analogue  a  celui  dont  il 
vient  d'etre  question;  quant  son  bord  externe,  il  est  constitue  par  une  mince 
bande  de  degeneration  parallele  a  la  direction  de  la  corne  posterieure,  mais 
nullement  accolec  a  celle-ci.  Dans  la  region  cervicale  infero-moyenne  C'-^',  les 
cordons  de  Burdach  presentent  une  degeneration  qui  occupe  a  la  fois  et  sans 
interruption  le  territoire  du  faisceau  en  virgule  et  le  triangle  cornu-marginal. 

Plus  haut  enfin,  dans  la  region  tout  h  fait  inferieure  du  bulbe,  immediate- 
ment  aurdessous  de  I'entre-croisement  des  pyramides,  a  part  la  degeneration  du 
faisceau  de  Goll  tres  peu  etendue  en  largeur,  mais  occupant  en  longueur  h  peu 
pres  toutle  territoire  antero-post6rieur  de  ce  faisceau,  on  note  Texistence  d'une 
tres  mince  bande  degcneree,  oblique  d'avant  en  arriere,  de  dedans  en  dehors, 
et  situee  a  une  iaible  distance  du  faisceau  de  Goll  dont  elle  est  d'ailleurs  enlie- 
rement  isolee  par  du  tissu  normal. 

Opposant  ces  lesions  a  celles  que  Ton  rencontre  dans  le  tabes,  Jeanselme  et 
P.  Marie  les  considerent  corame  d'origine  endogene.  lis  s'appuient  sur  les  argu- 
ments suivants  :  les  lesions  des  racines  post&rieicres,  s'il  en  existe,  sont  tres 
peu  intenses  et  hors  de  toute  comparaison  avec  celles  du  tabes;  dans  la  region 
cervicale,  comme  dans  la  region  lombaire,  la  zone  dCcnlree  des  racines  reste  par- 
faitement  indemne,  alors  que  dans  le  tabes  les  lesions  debutent  ou  sont  predo- 
minantes  dans  cette  region;  les  zones  de  Lissaicer,  qui  sont  surtout  constituees 
par  des  emanations  des  racines  posterieures,  restent  indemmes  dans  la  lepre, 
alors  que  dans  le  tabes  ces  zones  se  montrent  alterees  ;  le  reticulum  nerveux  dc>> 
colonnes  de  Clarke  se  presente  dans  la  moelle  des  lepreux  dans  un  etat  de  con- 
servation jion  pas  parfait,  mais  tout  different  des  graves  alterations  qu'on  y 
constate  dans  le  tabes;  enfin  le  Iriangle  cornu-marginal  semble  6tre  une  des 
regions  ou  debutent  les  alterations  de  la  lepre,  alors  que  dans  le  tabes  il  pre- 
sente au  processus  destructif  une  resistance  assez  longue.  La  nature  endogene 
des  fibres  du  Iriangle  cornu-marginal,  sans  6tre  demontree,  il  est  vrai,  parait 
cependant  fort  probable  :  Jeanselme  et  P.  ]\Iarie  s'appuient  pour  led^montrer  sur 
la  difference  meme  de  ses  alterations  dans  le  tabes  d'une  part,  la  lepre  et  la  pel- 
lagre  d'autre  part,  sur  sa  dcgenerescence  tres  nette  dans  un  cas  de  myeiitc 
transverse  dans  le  segment  ou  siegeaient  les  degenerations  descendantes,  enfin 
sursa  continuite  directe  avec  le  faisceau  en  virgule  de  Schultze,  faisceau  essen- 
ticllement  endogene,  soit  comme  zone  saine  dans  le  tabes,  soit  comme  zone  malade 
dans  la  lepre  et  dans  certaines  myeiites  transverses.  L'accenluation  des  le- 
sions de  la  16pre  dans  le  cordon  de  Goll  n'est  pas  un  argument  contre  la  nature 
endogene  des  lesions,  car  le  cordon  de  Goll  contient  un  bon  nombre  de  fibres 
endogenes;  Tintegrite  de  certains  vaisseaux  endogenes  (faisceau  ovalaire  de 
Flechsig,  triangle  de  Gombault  et  Philippe,  bandelelte  postero-internc  de  Sou- 
ques  et  Marinesco,  faisceau  septo-marginal  de  Bruce  et  Muir)  prouve  seulement 
que  tous  les  fibres  endogenes  ne  s'alterent  pas  forcemcnt  ensemble  sous  Fin- 
fluence  d'une  m6me  cause,  le  virus  de  la  lepre  par  exemple. 

Sans  doute  les  lesions  que  nous  venons  de  decrire  et  d'interpreter  d'apres 
Jeanselme  et  P.  Marie  ne  se  presentent  pas  dans  la  moelle  de  tous  les  lepreux, 
mais,  quand  elles  existent,  elles  ont  une  localisation  si  typique  qd'elles  peuvent 
pcrmellre  de  ("aire  presque  c^i  coup  sfir  le  diagnostic  retrospeclif  (P.  Marie). 
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PARALYSIE  SPINALE  INFANTILE 


Historique.  —  Lc  premier  auteur  qui  aiL  donne  une  descriplion  d'eri- 
semble  de  la  paralysie  spinale  infantile  est  Heine  (1840),  dont  la  monographie 
sur  ce  sujet  est  restee  justement  celebro.  Puis  vinrent  les  Iravaux  de  Rilliet  et 
Barlhcz,  de  Kennedy  et  surtout  de  Duchenne  de  Boulogne,  qui  etudia  cetle 
alTection  au  point  de  vue  clinique,  avec  une  precision  inconnue  jusqu'alors;  il 
faut  egalement  signaler  d'une  fagon  speciale  la  these  de  Laborde.  —  Les 
notions  anatomo-pathologiques  ne  furent  acquises  que  plus  lard,  et  grSce  aux 
iravaux  de  Cornil  (1867))  et  surtout  de  Prevost  et  Vulpian  (1865),  de  Lockhart 
Clarke  (1868),  de  Charcot  et  Joffroy  (1870),  gr^ce  auxquels  on  put  enfin  se 
rendre  compte  de  ce  fait  que  la  lesion  essentielle  de  la  paralysie  infantile  avail 
specialement  pour  siege  la  substance  grise  de  la  corne  anlerieure.  Puis  vin- 
rent les  travaux  confirmatifs  de  Parrot  et  Joffroy,  de  Leyden,  de  Schultze,  etc., 
et  celui  tout  particulieremcnt  interessant  de  Roger  el  Damaschino.  Par  ces 
diffcrents  travaux  Fenlile  morbidc  «  paralysie  spinale  infantile  »  s'est  trouvee 
constituee  a  peu  pres  telle  que  nous  la  connaissons  aujourd'hui,  tant  au  point 
de  vue  clinique  qu'au  point  de  vue  anatomo-pathologique;  les  progres  qui  ont 
ele  fails  depuis  lors  dans  ces  deux  directions  n'ont  plus  guere  port6  que  sur  des 
points  particuliers.  Par  contre,  il  semble  qu'aujourd'hui,  grSce  aux  progres  de 
la  pathologic  generale,  une  transformation  totale  se  soit  produite  dans  I'opinion 
que  Ton  doit  se  faire  de  la  nature  de  cettc  affection,  la  notion  de  son  originc^ 
infectieuse  cxposee  par  Pierre  Marie  dans  ses  LcQons  (180!2)  ayant  definitivement 
prevalu. 

Symptomatologie.  —  Nous  aurons  d'abord  en  vue  les  cas  appartenant  a  la 
forme  iypicjue,  puis  nous  examinerons  ensuite  les  formes  anormales. 

A.  D6but.  —  Le  d6but  est  febrile.  Cette  fievre  initiale  pent  Olre  asse/  intense, 
la  temperalure  atteint  alors  TjO",  40"  et  plus,  et  des  symplonies  generaux  plus  ou 
moins  graves,  du  c6te  des  diffcrents  organes,  Taccompagnent  :  phenomenes 
gastro-iMtestinaux,  vomissements,  etc....  Souvent  aussi,  en  m6me  temps  (pie 
cette  fievre,  on  observe  des  phdnom6nes  nerveux  assez  prononces  :  cephalalgie, 
abatlement,  rachialgie,  somnolence  ou  UK^me  coma,  delire,  convulsions.  Ces 
dernieres  peuvent  cHre  localisdes  soit  h  la  face,  soit  aux  extremites,  ou  uu^me  se 
borner  au  grincement  des  dents  et  h  un  strabisme  passagcr,  ou  au  conlraire  se 
g('Mieraliser  et  se  presenter  sous  la  forme  d'une  verilahle  atlaque  d'erlampsie; 
ces  att!i(|ues  durent  lantol  une  ou  deux  heures  seuleiueni,  dans  d  autres  cas 
plusienrs  jours,  el  la  tnorl  pent  survcnir  avani  que  Tenfanl  ait  repris  couuais- 
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sancc;  parlbis  elles  sont  uniques,  parlbis  elles  sc  montrenl  h  pkisieiirs  reprises. 

Mais  le  debut  de  la  paralysie  spinale  infantile  n'est  pas  toujours  aussi 
bruyant:  dans  certains  cas  celle-ci  survient  apres  quelques-uns  des  prodromes 
qui  accompagnent  la  plupart  des  maladies  aigucs,  quelquefois  m6me,  comme 
on  le  verra  a  propos  des  formes  anormales,  il  n'y  a  pour  amsi  dire  aucun  pro- 


q 

on 

drome.  .  . 

B.  Motility.  —  Quoi  qu'il  en  soil,  le  phenomene  principal,  caracLeristique, 
de  la  maladie,  ne  tarde  pas  a  se  monlrer,  c'est  la  paralysic.  En  general  celle-ci 
parvient  tres  rapidement  a  son  maximum,  quelques  heures  suffisent;  mais  d 
pent  arriver  quelle  mette  un  temps  plus  long  a  Fatteindre,  procedant,  pour 
ainsi  dire,  d'une  facon  subaiguc;  il  faut  alors  plusieurs  jours  avant  qii'elle  soit 
complete;  parfois  aussi  c'est  par  poussees  [quelle  survient,  poussees  separees 
par  des  intervalles  plus  ou  moins  longs. 

La  localisation  de  la  paralysie  infantile  est 
extremement  variable  :  tantot  un  segment 
de  membre  est  seul  alteint,  et  meme  dans 
celui-ci,  particulierement  un  groupe  de  mus- 
cles; tantot  c'est  le  membre  tout  entier,  ou 
bien  deux  membres,  soit  par  exemple  les 
deuxjambes,  soitunejambe  et  un  bras;  daris 
ce  cas  la  paralysie  est  le  plus  souvent  crois6e, 
c'est-a-dire  que  le  bras  d'un  c6t6  et  la  jambe 
de  I'autre  sont  paralyses;  plus  rarement  elle 
est  unilaterale  et  Ton  observe  alors  une 
veritable  forme  hemiplegique ;  I'existence  de 
celle-ci  avait  ete  niee  par  Heine,  mais  on  en 
connait  un  certain  nombre  d'cxemples  au- 
Ihentiques  (Duchenne  de  Boulogne,  Dejerine 
et  Huet,  etc.). 

Dans  les  membres  il  n'est  pas  rare  de  voir 
une  dissociation  tr^s  marquee  des  difTerents 
muscles  par  rapport  a  la  paralysie;  c'est  ainsi 
que  pour  le  membre  inferieur  les  muscles  du 

domaine  p6ronier  sont  souvent  atteints,  tandis  que  le  tibial  antcrieur  est 
respecte,  ou  bien  le  couturier  et  le  tenseur  du  fascia  lata  sont  indemnes,  tandis 
que  les  autres  muscles  innerv6s  par  le  crural  sont  paralyses.  —  Pour  le 
membre  superieur,  on  voit  I'affection  interesser  tons  les  muscles  innerves  par 
Ic  radial,  tandis  que  le  long  supinateur  est  respects ;  le  delto'ide  est  souvent 
pris  isolcment,  ou  bien  I'une  de  ses  portions  seulement  est  atteinte  en  m6me 
temps  que  certains  groupes  des  muscles  de  I'epaule  :  sous-epineux  et  rhom- 
boide.  Le  groupe  radiculaire  superieur  du  plexus  bracbial  pent  se  trouver 
atteint  dans  son  entier  (Dupre  et  Huet)  ('). 

Les  muscles  du  tronc  ne  sont  pas  non  plus  indemnes  :  le  grand  dentelo  ante- 
rieur,  les  muscles  des  gouttieres  vertebrales  ou  ceux  de  la  ceinture  iliaque 
|)euvent  6tre  frappes,  soit  seuls,  soit  conjointement  avec  ceux  des  membres. 

Jl  semble  egalement  tr6s  vraisemblable  que  les  muscles  innerves^iar  les  nerfs 
bulbaires  n't'ichappcnt  pas  k  la  paralysie  infantile,  ainsi  qu'en  temoignent  les 


Fig.  181.  —  Paralysic  spinulo  infanlilc. 
Alropliie  dn  iiionibrc  inroriuiir  fiauclie. 


(')  Di  iMiK  el,  UvKT.  Soc.  de  neurul..  avril  l!K)2. 
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fails  rapporLes  par  Medin  ('),  Hoppc-Scyler  (^),  Beclerc,  Henoch,  Oppcnheim, 
Huet  ('•),  elc...  (muscles  des  ycux,  facial,  hypoglossc,  recurrent,  etc.).  Si  ccs 
fails  no  sont  pas  geiK^ralemenL  admis,  cela  tienl  sans  doute  a  ce  que  clinique- 
inenL  on  -ne  voil  guerc  de  sujels  alLeinls  de  paralysie  infaiiLile  presenter  de  para- 
lysies  da,nS;  Ic  domainc  des  noyaux  moteurs  du  bulbe,  pour  la  bonoe  raison 
qu'en  general,  lorsque  les  foyers  de  paralysie  infantile  siegenl  a  ce  niveau,  les 
troubles/ de- la  circulation  et  de  la  respiration  sont  tellement  graves  que  le 
malade.  meurt  dans  la  p6riode  aigue  el  que  Ton  ne  pent,  par  consequent,  obser- 
ver revolution  ulterieure  des  paralysies  de  ce  genre. 

Ouant  aux  sphincters,  ils  sont  ordinairement  rcspectes ;  ce  n'est  que  pendant 
la  periode  d'invasion  qu'ils  presentent  quelquefois  de  I'incontinence. 

II  est  rare  que  Ton  puisse  des  le  moment  de  I'apparition  de  la  paralysie  6tu- 
dier  ainsi  sa  localisation;  le  plus  souvent,  en  effet,  comme  nous  ravons;dit,  elle 
frappe  en  masse  les  muscles  d'un  ou  plusieurs  membres;  cet  examen  n'est 
possible  que  plus  tard,  apres  qu'elle  a  r6trocede  pen  a  pen  et  s'est  cantonnee 
defmitivement  dans  certains  lerriloires  musculaires ;  cette  periode  est  connue 
sous  le  nom  de  phase  de  regression.  Lorsqu'elle  est  achevee,  c'est-a-dire  apres 
\in  laps  de  temps  de  quatre  semaines  a  deux  ou  trois  mois,  on  pent  6lablir 
Finventaire  des  deg^ts  causes  par  la  maladie. 

Des  ce  moment  d'ailleurs  a  commence  une  nouvelle  periode  clinique,  la 
periode  alrophique\  cette  periode  se  continuera  pendant  des  semaines  et  des 
mois,  et  de  plus,  parallelement  a  elle,  on  constatera  chez  les  jeunes  sujets  un 
manque  de  croissance  des  muscles  atteints,  manque  de  croissance  gr^ce  auquel 

les  differences  existant  entre  le  volume  de  ces 
muscles  et  celui  des  memes  muscles  du  c6te 
oppose  se  trouveront  considerablement  aug- 
ment6es. 

Pen  a  pen,  par  suite  de  Taction  combinee 
de  I'atrophie  musculaire  et  du  defaut  de  crois- 
sance, se  montrent  des  deformations  qui  atlei- 
gnent  souvent  un  degre  extreme.  Suivant  la 
partie  du  corps  sur  laquelle  elles  siegent,  ces 
deformations  presentenl  des  aspects  divers: 
parmi  les  plus  ordinaires  on  pent  citer  : 

Le  pied  bot :  il  pr6sente  de  nombreuses  va- 
rietes;  parmi  celles-ci  une  des  plus  fr6quentes 
est  celle  qui  se  montre  sous  la  forme  suivante  : 
le  pied  est  beaucoup  moins  long  que  normale- 
ment  et  aussi  plus  mince,  soil  dans  le  sens 
antero-posterieur,  soil  dans  le  sens  transversal; 
de  plus  ses  reliefs  onl  en  partie  disparu,  le 
cou-de-pied  fail  defaut,  l'extremit6  lout  enti^re 
a  plus  ou  moins  pris  la  forme  dune  pyramide  aplalie;  enfin  elle  est  pendanle,  les 
orteils  se  trouvenl  diriges  en  bas,  souvent  aussi  elle  offre  une  courbure,  comme 


Vui.  is:-)."—  Pieil  liot  «l;nis  un  cas  cle  piini- 
lysie  iiifimnic  urdv('i  a  I'Age  iuliillc. 


(1)  MKI..N.  En  epi<l(«mi  nf  infantil  paralysi.  /%im,  181)0,  XLII,  P-  O^'^.  Analyse  in  XcuvoIq.j. 
Ccnlralljloll.  1X!)1   p.  7m.  —  Arrh.  de  mid.  des  enfitnls,  WM.  .     ...   r     ,,       n    .  / 

C-)  IIoppk-Skylkh.  Uobcr  Eikrankung  dcr  Medulla  Oblongata  im  Kindesaller.  Deutsche 
Zcilschrift  fiir  Nervoihcilkuridr,  18!)'i,  p.  I8«. 

(^)  111 :i;t.  I'ntalysie  infanUIe  avce  alleinlo  du  recurrent.  Hcvue  ncurot.,  V.m. 
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si  la  face  plaiilaire  avail  eLe  enroulee  sur  un  cylinclre  d'assez  large  diamelrc. 
Dans  d'autres  cas,  au  lieu  d'etre  comme 
ici  on  pseudo-equinisme,  le  pied  est  en 


Fi(i 


18(i.  —  Paralysie  spinale  inlanlile  avoiit  amenr 
la  produclion  d'un  pied  l)0(,  liilalcral. 


"ic.  187.  —  Paralysie  infanlilc  [ayanl,  amene  une 
alrophie  des  deux  rnemijres  inferieurs ;  les  mus- 
cles de  Tepaulc  gauche  onl  ele  (''fialemenl  alteinls. 

varus  ou  en  valgus;  toujours  il  est  diminue  de  volume  et  plus  ou  moins  flasque. 

La  main  bote  presente'les  mfimes  caracteres;  on  la 
voil  prendre  vis-a-vis  do  I'extremit^  inferieure  des  ds  de 
I'avant-bras  les  angles  les  plus  extraordinairesV 

Le  tronc  peut  etre  o'galement  atteint  par  les  deforma- 
tions; celles-ci  varient  de  siege  et  de  degre  :  tanlot  il 
s'agit  d'une  simple  scoliose,  dont  la  convexite  se  trouve 
generalement  dii  c6t6  sain  (Mesmer,  Kirmisson  et  Sain- 
ton, Mirallie),  tantot,  par  suite  de  la  lesion  des  muscles 
de  la  ceinture  iliaquc  et  dc  ccux  des  mombres  infe- 
rieurs, le  malade  est 
«  cul-de-jatte  ». 

Il  faut  aussi,  dans 
la  genese  de  ces 
deformations,  Icnir 
compte  de  ce  fait 
qu'a  celles-ci  pren- 
nent  part  non  seu- 
lemcnt  les  muscles,  yig.  m. 
mais  aussi  les  os 
el  les  articulations. 
Tout  le  squelette  des 
membres  paralyses  est  en  elTet,  comme  on  le  verra  a 
propos  de  I'anatomie  pathologique,  consid6rablement  diminue  de  volume,  et 


Fig.   1«8.  —  Os 
de  la  jambe  et 
du  pied  dans 
un  cas  de  para- 
lysie infantile. 
Defor  m  a  I  i  0  n 
considerable  du 
squelette  du 
pied  (Collection 
Damaschino). 


Paralysie  infantile  siegeanl  sur  les 
membres  inferieurs  et  les  muscles  du  bassin 
el  ayanl  omene  I'infirmite  dile  »  cul-de-jalle  » 
(CoUcclion  Damaschino). 
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au  niveau  des  articulations  il  se  produil  des  luxations  et  des  retractions 
fibreuses,  qui  contrilnicnt  k  favoriser  beaucoup  la  deviation  des  membres. 
C  est  a  cet  etat  des  articulations  ainsi  qu  a  I'abscnce  de  la  tonicity  musculaire 
qu'il  convient  d'altribuer  cetle  laxite  anormale  qui,  lorsqu'elle  existe,  donne 
naissance  au  phcnom^ne  dit«  jambe  de  polichinelle  ». 

Si  Ton  recherche  les  caract6res  propres  a  ce  genre  de  paralysie,  on  constate 
qu'il  s'agit  par-dessus  lout  d'une  paralysie  flaccide. 

En  effet,  outre  la  laxit6  anormale  des  membres  dont  il  vienl  d'etre  question, 
on  note  que  les  reflexes  lendineux  sont  diminues  ou  abolis  au  niveau  des  mus- 
cles paralyses,  mais  seulement  au  niveau  de  ceux-ci. 

La  contractilile  idio-musculaire  des  muscles  atteinls 
serait  tout  d  abord  plul6t  accrue;  puis,  a  mesure  que 
les  fibres  degenerent  et  que  la  substance  musculaire 
disparalt,  cette  contractilite  diminue,  et  bient6t  fait 
elle-meme  defaut. 

Quant  a  la  contractilile  eleclrique,  c'est  surtout  a 
Duchenne  de  Boulogne  que  Ton  doit  d'en  avoir  indi- 
que  les  principales  modifications  et  la  signification, 
du  moins  pour  ce  qui  regarde  I'excitabilite  faradique. 
Pour  ce  qui  concerne  celle-ci,  Duchenne  de  Boulogne 
a  montre  que,  dans  les  muscles  profondement  atteints, 
I'excitabilite  faradique  ne  tarde  pas  a  diminuer,  et  que 
deja  au  bout  de  sept  huit  jours  elle  peut  faire  enti^re- 
ment  defaut.  Au  contraire,  pour  les  muscles  dont,  i\ 
cette  date,  I'excitabilite  faradique  n'a  que  peu  ou  pas 
diminue,  la  paralysie,  on  peut  presque  I'affirmer  a  coup 
sfir,  ne  lardera  pas  a  retroceder,  et  ils  recouvreront  t6t 
ou  lard  leur  fonctionnement  normal. 

h'excitabilile  galvanique,  elle,  se  comporte  a  peu 
pres  comme  dans  les  cas  de  paralysies  traumatiques 
graves  (Erb) :  perte  rapide  de  I'excitabilite  dans  les  nerfs, 
les  muscles  au  contraire  montrant  pendant  les  pre- 
mieres semaines  et  meme  pendant  les  premiers  mois 
une  augmentation  de  leur  contractilite  galvanique  avec  les  transformations 
habituelles  de  la  formule  normale  :  (AnSZ^KaSZ,  secousse  lente).  —  Puis 
au  bout  de  deux  k  trois  mois  I'excitalion  galvanique  diminue  de  nouveau  et 
tombe  souvent  beaucoup  au-dessous  de  la  normale,  tout  en  conservant  les 
mSmes  caract6res  qualilatifs.  Plus  tard  encore,  au  bout  d'lm  ou  deux  ans,  il 
n'est  pas  rare  d'observer  dans  les  muscles,  m6me  tr^s  atrophies,  des  vestiges 
d'excitabilite  galvanique. 

C.  Troubles  trophiques.  —  A  cOte  de  ces  paralysies,  il  convient  d  eludier  les 
troubles  I rop/iiquea  qui  se  montrent  sur  d'autres  organes  que  les  muscles  et  qui, 
eux  aussi,  sont  sous  la  dependance  directe  de  la  16sion  medullairc;  voici  une 
enumeration  de  ces  troubles  trophiques  : 

Lc  defaut  d'accroissement  des  membres  a,  comme  on  I'a  dej^  vu,  une  part  con- 
siderable dans  la  gen^se  des  deformations;  ce  defaut  d'accroissemenl  est 
general,  c'est-a-dire  qu'il  porte  sur  tous  les  tissus  du  membre: 

\Jadip(ise  sotiH-ciilanee  (obesite  locale  de  Landou/.y)  consiste  dans  un  dep(3t 
jjarfois  cDiisiderablc  de  tissu  adiixMix  dans  le  lissu  conjonclif  des  regions  ou 


KiG.  190.  —  Paralysie  infan- 
lileayanl  amciie  une  alro- 
l)iiie  consideraljle  de  toiil 
le  membre  sup6rieur  droit. 
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siege  I'alrophie  musculaire;  elle  peut  6tre  assez  prononct^c  pour  doniier  a  ces 
parlies  un  aspect  hypcrtrophique.  Cetle  adipose  sous-culan6e  est  d'ailleurs 
loin  d'exister  dans  tous  les  cas;  elle  se  montre  plus  fr6quemment  a  la  jambe 
qu'au  bras; 

La  temperature  des  membres  paralyses  est  ordinairement  de  plusieurs  degres 
inferieure  a  celle  des  membres  sains. 

Les  membres  malades  sont  en  outre  d'une  coloration  plus  rosee,  parfois 
bleualre,  avec  marbrures  indiquant  I'insuffisance  de  la  circulation  a  leur  niveau ; 
il  peut  m6mey  avoir  une  veritable  cyanose;  parfois  les  troubles  de  la  circulation 
et  probablement  aussi  le  pen  de  resistance  des  vaisseaux  amenent  une  eruption 
de  purpura  dans  le  membre  inferieur  paralysed. 

11  faut  encore  signaler  la  minceur  de  la  peau  qui  vient  trop  souvent  entraver 
I'application  des  appareils  orthopediques.  En  elTet,  par  suite  de  la  mauvaise 
nutrition  et  du  pen  de  resistance  de  la  peau,  on  voit  tous  les  points  sur  les- 
quels  ces  appareils  operent  soit  une  pression,  soil  un  frottement,  s'(^corcher 
lapidement  et  bientot  s'ulc^rer;  les  cicatrices  qui  se  produisent  au  niveau 
de  ces  ulcerations  ne  jouissent  elles-memes  que  d'une  tr6s  mediocre  resistance. 

Dans  d'autres  points,  au  contraire.  au  lieu  d'ulc6rations,  les  frottements  deter- 
minent  de  veritables  callosites,  des  sortes  de  durillons  qui  deviennent  parfois 
douloureux  et  constituent  un  nouvel  obstacle  a  Tusage  du  membre  ou  au  port 
des  appareils. 

Parmi  les  aulres  troubles  trophiques  cutanes,  on  doit  encore  signaler  la  ten- 
dance aux  engelures  (main  et  pied),  Thypers^cretion  sudorale,  et  I'hypcrtrophie 
du  systeme  pileux  sur  certains  points  de  la  longueur  des  membres  ;  le  purpura 
a  ete  parfois  rencontre  localise  au  membre  paralyse  (Voisin,  Hall  ion).  En  gene- 
ral, les  eruptions  se  developpent  rnal  sur  les  membres  paralyses,  ceux-ci  peu- 
vent  se  trouver  seuls  indemnes  alors  que  tout  le  reste  du  corps  est  reconvert 
de  macules,  de  papules,  de  vesicules  ou  de  pustules  ;  syphilides  (P.  Marie  et 
Jolly,  Thibierge,  Danlos  ('),  rougeole  (Launois),  vaccine  (F(^r6). 

Du  c6te  du  systeme  osseux,  independamment  de  I'atrophie  du  squelette  des 
membres,  les  troubles  trophiques  se  manifestent  encore  par  la  fragilite  des  os 
se  traduisant  par  une  tendance  aux 
fractures  (Polherat,  Berbez).  L'exa- 
men  radiographiquc  les  montre  lis- 
ses,  unis,  sans  depressions  ni  saillics, 
et  plus  iransparents  que  des  os  nor- 
maux  (Achard  et  L.  Levi(^),  Kiem- 
bcick). 

D.  Sensibility.  II  est  tout  a  fait 
exceptionnel  d'observer  dans  la  pa- 
ralysie infantile  des  troubles  sensi- 
tifs  ou  scnsoriels  ;  lorsque  par  hasard 
il  en  existe,  ceux-ci  ne  prescntent 
guere  d'intensite. 

E.  Intelligence.  A  part  les  acci- 
dents apoplectiformes  on  epileptiformes  qui  en  marquent  parfois  le  debut  les 
troubles  psychiqucs  font  dcfaut  dans  la  paralysie  infantile;  rirritabilit^,' les 

{')  Danlos.  Soc.  mdd.  des  hop.,  1900. 

(*)  Achard  et  L.  Lkvi.  fconogr.  Salpelr.,  1897. 


Fig.  191.  —  Os  dc  I'epaule  dnns  un  cas  do  paralysie  iii- 
fanlile.  —  A.  Scapuliini  et  humerus  du  cole  sain.  — 
B.  Scapulum  el  humerus  du  cole  oil  siegeail  la  para- 
lysie infantile.  Ces  os  sonl  beaucoup  moins  volumi- 
neux  que  ceux  du  cote  sain;  il  s'agil,  comme  on  peul 
le  conslater.  d'une  atrophic  en  masse. 
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bizarreries  tie  caract6re  que  presenlent  parfois  ces  malades,  doivent  6tre  consi- 
d6r6es  bien  moins  commc  un  irsullat  direct  de  celte  affection  que  comme  la 
consequence  des  mauvaises  conditions  au  point  de  vue  de  la  vie  sociale  dans 
lesquellos  les  place  leur  infirmite.  II  faut  sans  doute  reserver  aussi  un  certain 
r6le  a  la  degeneresccnce  morale  due  a  rh6redite  n6vropathiqne  qui,  comme  on 
le  verra  a  propos  de  T^tiologic,  pent  s'observcr  chez  ces  individus. 

Marche  et  formes.  —  II  n'a  etc  jusqu'^i  present  question  que  de  la  marche 
ordinaire  de  la  paralysie  infantile  ;  or  nous  aurons  I'occasion  de  dire,  en  parlant 
de  I'etiologie,  que  cette  paralysie  est,  non  pas  une  maladie  dans  le  sens  vrai  du 
mot,  mais  un  accident,  une  simple  lesion  au  cours  d'une  infection  gencrale ;  il 
ne  saurait  done  6tre  question  de  lui  decrire  une  marche  propre,  plus  ou  moins 
cyclique;  lout  ce  que  Ton  pent  faire,  c'est  d'etudicr  revolution  de  cette  lesion 
et  des  phenomenes  cliniques  qui  I'accompagnent.  Dans  certains  cas,  ceux-ci 
different  de  ceux  qui  ont  et6  decrits  plus  haut.  Ce  sonl  les  formes  anomales. 

C'est  ainsi  que  quelquefois,  au  lieu  du  debut  ordinaire  avec  prodromes  et 
appareil  febrile  plus  ou  moins  prononc6,  on  ne  remarque  chez  I'enfant  absolu- 
ment  rien  d'extraordinaire,  c'est  tout  a  fait  a  I'improviste  qu'on  s'apergoit  un 
jour  qu'il  ne  remue  plus  ses  membres  comme  d'habitude  (paralysie  «  du  matin  » 
de  West) :  le  d6but  pent  done  6tre  tout  a  fail  insidieux.  —  Dans  d'autres  cas, 
le  d^but,  egalement  insidieux,  se  fait  au  cours  ou  dans  la  convalescence  d'une 
maladie  aigue,  surtout  d'une  maladie  eruptive  (rougeole,  scarlatine,  va- 
riole,  etc.);  lorsque  I'enfant  commence  a  se  lever,  on  remarque  I'impotence  de 
ses  jambes. 

Quelquefois  on  verrait,  lors  du  debut,  survenir  des  douleurs,  celles-ci  auraient 
meme  6te  assez  prononc^es  pour  faire  m^connaitre  la  nature  de  I'affection,  et 
paraitre  dues  au  rhumatisme  articulaire  aigu  (Oswald  Laurent,  Duquennoy)  ('). 
II  &emble  probable  que  ces  douleurs  vives,  rachidiennes,  irradiant  autour  du 
tronc  ou  le  long,  des  membres,  continues  avec  exacerbations,  doivent  etre  regar- 
dfes  comme  appartenant  le  plus  sou  vent  a  la  m6ningitc  cer6bro-spinale  avec 
laquelle  la  paralysie  infantile  a  6te  frequemment  confondue. 

Une  fois  la  maladie  declar^e,  elle  ne  parcourt  pas  loujours  les  difft^rents  stades 
qui  caracterisent  la  forme  typique.  En  effet,  la  paralysie  pent  n'etre  que  transi- 
toire  el  disparaitre  au  bout  de  quelques  jours  ;  ou  mSme  encore,  au  bout  de 
quelques  semaines,  la  regression  est  assez  prononc6e  pour  amener  une  dispa- 
rition  complete  des  phenomenes  paralytiques ;  il  ne  saurait,  bien  entendu,  dans 
ces  cas,  6lre  question  d'un  stade  d'atrophie,  puisque  les  muscles  ont  recouvre 
leurs  fonctions  et  leur  etat  normal. 

D'autres  fois  la  paralysie  spinale  infantile  se  compliqiic  des  sympl6mes'  d'une 
paralysie  c6r6brale  infantile  (Lamy,  Redlich  et  Neurath,  Meyer,  P.  Marie)  (»), 
ce  qui  se  congoit  si  Ton  admet,  avec  la  plupart  des  auteurs  recenls  (Slriimpell, 
Goldscheider,  Calabrese,  etc.),  I'opinion  (|ue  Pierre  Marie  a  le  premier  cherch6 
a  faire  prevaloir,  savoir  qu'il  s'agit  dans  les  deux  cas  de  simples  localisations 
diff^rentes  d'un  m6me  processus  infectieux.  Enfin,  dans  certains  cas,  les  lesions 
de  la  poliomyelitc  infantile  amenent  la  mort,  soil  parcc  que  les  foyers  medul- 
laircs  alteignent  un  trop  grand  developpement  tant  en  hauteur  qu'cn  (''paisseur, 
soil  parce  que  ces  foyers  siegent  non  seulement  dans  la  moclle,  mais  encore 

(»)  Duquennoy.  These  do  Paris,  IK'.m. 

(")  P.  Makie.  Soc.  mdd.  des  hnp.,  15  rn;irs  lil02. 
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dans  le  biilbe  ou  dans  le  cerveau.  Bion  entendu,  il  nc  s'agil  plus  dans  ces  cas 
dii  syndrome  clinique  connu  sous  le  nom  de  paralysic  inl'anlile:  c'est  l^i  un 
(liag-nostic  qui  ne  sauraiL  etre  6tabli,  puisqu'en  rabsence  de  survie  les  carac- 
leres  qui  determincnl  cette  aireclion  Ibnl  entieremcnl  d^faul.  Mais,  en  somme, 
CO  sont  les  niemes  lesions,  c'est  le  m6me  processus,  la  localisation  seule  differe. 
II  est  tr^s  vraisemblable  ({u'un  bon  nombre  de  cas  de  mortalite  infantile  dus  a 
cotle  cause  sont  ranges  parmi  ceux  que  Ton  attribue  a  la  meningite,  et  la  reci- 
proque  est  sans  doute  vraie  aussi. 

Au  point  de  vue  du  pronostic,  il  est  important  de  signaler  les  «  reprises  tar- 
dives d'amyotrophic  ».  ('.e  singulier  accident  a  6te  6tudie  par  de  nombreux 
auteurs.  D  abord  signale  par  (Charcot  et  Raymond,  par  Vulpian,  par  Seeligmuller, 
il  a  fait  I'objet  d'interessants  travaux  de  la  part  de  Ballet  et  Dutil('),  de 
Slerne(-),  de  Garbsch      de  Bernheim,  de  Grandore. 

^"oici  en  quoi  consiste  la  «  reprise  tardive  d'aniyotrophie  »  :  Un  enfant  a  6ie 
al  teint,  dans  la  premiere  ou  la  seconde  ann6e  de  sa  vie,  d'une  paralysie  infan- 
tile siegeant,  parexemple,  sur  la  partie  inferieure  d'un  des  membres  inf^rieurs; 
puis  cette  paralysie  a  suivi  la  marche  ordinaire  et  est  arrivee  a  la  periode  d'atro- 
phie.  Le  malade,  k  part  son  infirmite  consistant  en.  un  pied  bot,  ne  presente 
absolument  aucun  autre  phenomene  morbide  ;  le  fonctionnement  de  tous  les 
autres  muscles  est  pari'aitement  normal ;  il  semble  done  que  tout  soit  absolu- 
ment termine.  Les  choses  restent  ainsi,  pendant  dix,  quinze,  vingt,  trente  ans, 
plus  encore  (quarante-huit  ans,  cinquante  ans  (Garbsch)  cinquante-cinq  ans, 
Landouzy  et  Dejerine),  lorsque,  sans  qu'on  puisse  savoir  sous  quelle  influence 
(fatigue  rausculaire?  maladie  infectieuse?)  on  voit  survenir  un  alTaiblissement 
d'une  autre  extremite,  par  exomple  du  bras  du  c6te  oppose ;  en  m6me  temps, 
les  muscles  sur  lesquels  porte  cet  alTaiblissement  diminuent  progressivement  de 
volume  et  bientdl  presentent  une  veritable  amyotrophic;  cellc-ci  affecte  une 
marche  progressive  et  peu  a  pen  atteint  un  assez  grand  nombre  de  muscles,  au 
point  de  prendre  tout  I'aspect  d'une  atrophic  musculaire  g6neralisee  beaucoup 
plus  souvent  a  type  Aran-Duchenne  qu'a  type  myopathique.  Un  fait  int6ressanl 
a  ete  mis  en  lumiere  par  Romond  (de  Metz)  (*),  c'est  que  cette  reprise  tardive 
d'amyotrophie  semble  d6buter  par  les  membres  qui  jadis,  au  moment  de  I'invasion 
do  la  paralysie  infantile,  avaient  616  frapp^s  par  la  paralysie  et  s'etaient  ensuite 
degages  pendant  la  periode  de  regression.  La  reprise  d'aniyotrophie  pent  se 
montrer  non  seulement  sous  la  forme  chronique,  localisee  ou  generalisee,  mais 
encore  .sous  la  forme  aigue  soit  d'une  paralysie  spinale  aigue  de  I'adulte,  soit 
d'une  paralysie  gen^rale  spinale  k  marche  rapide  et  curable  comme  dans  un  cas 
de  Landouzy  el  D{\jet;ine  (Ballet  et  Dutil).  Des  maladies  infectieuses  ont  quel- 
quefois  marque  le  debut  de  la  reprise  d'amyotrophie  :  grippe  (Ballet  et  Dutil), 
tuberculose  aigue  (Rendu,  Quinquaud,  etc.).  II  est  Ires  vraisemblable  qu'une 
nouvelle  atteinle  d'infection  est  la  cause  la  plus  ordinaire  des  reprises  :  Hirsch  (") 
(lit  avoir  lrouv6  une  fois  le  point  de  depart  d'uno  h>sion  infectieuse  tres  6tendue 

(')  Ballkt  el  Dutil.  Revue  de  m6deci.ne,  1884. 

(^)  Stehnk.  Rapports  de  la  paralysie  infantile  avcc  la  paraliisie  spinale  aigue  de  Vadulle  el 
I  atropine  musculaire  pro<p'essive  spinale.  These  de  Nancy,  1891. 

(^)  Gahissch.  Die  Differential  Diagnose  der  progressiven  Muskelatrophie.  Inauqural  Disser- 
tation, Berlin.  18!)0.  f  j 

(*)  A.  RKMo.Nn  (de  Metz).  Une  observation  d'alrophie  musculaire  mv61onathinue  a  Ivpc 
soapulo-humcral.  Profjrds  nu'diral,  12  Janvier  18«(».  ' 
(■')  IliitscH.  Journ.  of  nerv.  and  ment.  disease,  mai  1899. 
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dc  la  moelle  dans  un  ancien  foyer  inflammaloirc  de  paralysie  infantile,  foyer 
rcsl6  latent,  mais  pourtant  permanent;  il  est  difficile  dadmeltre  cette  hypolhese 
pour  les  cas  nombreux  oil  le  reveil  de  I'afrection  nerveuse  s'est  fait  50  ou  40  ans 
apres  la  paralysie  initiale;  il  est  plus  probable  qu'il  s'agit  ordinairement  de  la 
nouvelle  localisation  medullaire  d'une  infection  autre  que  Finfcction  primitive. 
Quanl  a  la  cause  de  ces  localisations  successives  sur  la  moelle  de  processus 
infectieux,  certains  auteurs  Font  vue  dans  une  predisposition  sp6cialc,  heredi- 
taire  des  cellules  des  cornes  ant^rieures  de  la  moelle  (Bernheim,  Brissaud), 
d'autres  dans  Texistence  meme  d'un  premier  foyer  qui  jouerait  le  r6le 
d'  «  epine  »  et  produirait  un  locus  minoris  resistentite  (Coudouin,  Ballet  et 
Dutii)  :  il  n'est  pas  invraisemblable  de  voir  a  la  fois  V  «  ej>ine  »  et  la  «  predis- 
position speciale  »,  1'  «  inferiorite 
originelle  »  dans  rextr^me  friability, 
rextrfime  vulnerabilite  de  la  moelle 
du  foetus  et  du  nduveau-ne,  et  dans 
les  lesions  surtout  hdmorragiques 
dont  Charrin  et  Leri  (')  out  montre 
la  frequence  dans  la  moelle  au  cours 
de  la  vie  intra-uterine  et  des  pre- 
miers stades  de  la  vie  extra-uterine. 

Les  reprises  d'amyotrophies  ne 
sont  pas  les  seules  affections  ner- 
veuses  qui  surviennent  chez  les  an- 
ciens  paralytiques  infantiles  :  du 
Cazal(-)  a  signals  la  localisation 
exclusive  d'une  paralysie  alcoolique 
au  membre  inferieur  anterieurement 
atteint  par  la  paralysie  infantile;  la 
meralgie  paresth6sique  a  ete  notee 
plusieurs  fois  (Sollier,  etc.),  Hirsch 
a  constate  le  syndrome  de  la  scle- 
rose laterale  amyotrophique.  Enfin 
Pierre  Marie  (^)  a  insiste  sur  I'appa- 
rition  d'une  scoliose,  extrfimement 
accusee  parfois,  survenant  tr6s  tardi- 
vcment  avec  ou  sans  reprise  d'amyo- 
trophie  :  il  I'a  observee  deux  fois  et 
I'a  trouv6e  consignee  deux  fois  par  Heine,  une  fois  par  Sauze(^)  :  la  cause  de 
cette  scoliose  tardive  est  tout  ^  fait  inconnue;  dans  I'un  des  cas  de  Pierre  Marie, 
cette  scoliose  s'^tait  montr^e       ans  apr^s  le  d6but  de  la  paralysie  Infantile. 

Gilbert  et  Garnier  out  remarque  la  frequence  relative  de  la  tuberculose  chez 
les  sujets  atteints  anciennement  de  paralysie  infantile  ;  leur  resistance  contre 
rinfection  scrait  diminuee  :  r'esi  une  ronsideralion  a  envisager  dans  le  pronostic. 

Diagnostic.  —  L'examen  cytologicpie  du  liciuide  (•(''|)halo-racIiidieii  ne  peul 
encore  servir  au  diagnostic  :  Sicard  le  considere  comme  loujours  uegalif.  mais 

(')  C.iiAitniN  cl  I^Kiii.  Acad.  (Ifts  sc..  10  mnrs  !i)03. 
(*)  D(!  (Iazal.  Sac.  )ii(kl.  dcK  knp.,  '2'2  inars  I «!>."). 

(')  PiEiinK  Marie.  Son.  ncuroL,  oclobre  1000  cX  v.  Lcydcn.  Feslschrifl,  \W1. 
(♦)  Salv.e.  Thfesc  do  Paris,  I88'i. 


Fio.  l'j"2.  —  Paralysie  iiiriinlilc  sui  veiiuc  a  l  a^e  de 
3  mois.  Scoliose  tardive  ayaiil  dcbule  seiilcmcnl  a 
10  ans  cl  ayanl,  evolue  rapidemeiiL.  Le  nialade  est 
acluclleinent  age  dc  2.o  ans. 
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Achard  et  Grcnel.ont  trouve  dela  leucocytose,  el  Raymond  el  Sicard  eux-m6mos 
onl  rapporle  Tobsei-valion  d'une  paralysie  radiculaire  des  deux  bras  qu  ils  iVonl 
rapporlee  a  la  moningile  ct^rebro-spinale  que  parce  qu'il  exislait  de  la  polynu- 
cleose;  Guinon  el  Rist  onl  recemmenl  rapporle  des  exemples  de  poliomyelile 
inianlile  sans  leucocytose  el  d  aulres  avec  leucocytose;  il  est  probable  que  la 
reaction  leucocylaire  se  manifesle  ou  non  suivant  que  le  processus  inleclieux, 
qui  est  la  cause  tr^s  probable  de  la  paralysie,  frappe  ou  non  les  meninges  en 
m6me  temps  que  les  cornes  anterieures,  pent  6lre  aussi  suivant  la  p6riode  de  la 
mala  die. 

Les  affections  avec  lesquelles  on  pent  confondre  la  paralysie  infantile  sont 

surloul  les  suivantes  : 

Les  paralysies  radiculaires  obstetncales..  survenant  apr6s  les  accouchements 
difficiles  el  nolammenl  apres  les  applications  de  forceps,  onl  el^  surtout  etu- 
di6es  par  Danyau,  Duchenne  de  Boulogne,  Erb.  Ges  deux  derniers  auteurs, 
nolammenl,  nous  onl,  par  leur  description,  donne  le  moyen  de  les  distinguer  de 
la  paralysie  spinale  infanlile.   On  sail,  en  effel,  que  ce  sont  des  paralysies 
radiculaires  et  qu'elles  englobent  en  general  le  deltoide  et  le  sous-epineux,  le 
biceps  et  le  brachial  anterieur,  souvenl  aussi  le  coraco-brachial  et  le  long  supi- 
naleur,  tandisque  les  aulres  muscles  de  Tavant-bras  sonl  conserves:  il  y  a  done 
la  une  localisation  sp6ciale ;  celle-cipeut  k  la  rigueurse  rencontrer  dans  la  para- 
lysie infantile,  mais  rarement.  Ces  paralysies  sont  ordinairement  benignes  el 
disparaissent  au  bout  de  quelques  jours  ou  dans  les  deux  ou  Irois  premieres 
semaines  qui  suivenl  Faccouchement ;  elles  sont,  comme  on  le  voil,  beaucoup 
plus  precoces  que  la  paralysie  infanlile,  puisque  celle  derni^re  ne  survienl 
ordinairement  que  plusieurs  mois,  m6me  plusieurs  ann«5es  apros  la  naissance. 

La  pseudo-para [yifir  syphilitique  est  une  alleclion  qui,  ordinairement  aussi, 
est  un  pen  plus  pr6coce  que  la  paralysie  infantile;  mais  comme  celle-ci  elle 
pent  frapper  soil  un  seul  membre,  soil  un  bras  el  une  jambe,  etc.,  ei  se  carac- 
t^rise  (^galement  par  la  chute  du  membre,  qui  reste  immobile  pendant  que  le 
petit  malade  remue  bien  les  aulres  parties  du  corps.  On  sail,  d'apres  les  travaux 
(le  Parrot,  de  Troisier,  de  Dreyfous,  qu'il  s'agit,  ici,  non  pas  d'une  paralysie 
\  raie,  mais  de  I'impolence  causee  par  la  disjonction  de  Tepiphyse  et  de  la  dia- 
physc  de  I'os.  Certains  caracleres  de  la  pseudo-paralysie  syphilitique  seront 
(lone  lr6s  differents  de  ceux  que  Ton  constate  dans  la  paralysie  infantile  :  c'esl 
ainsi  que  les  douleurs  seront  en  gtineral  Ires  vives  el  augmenleront  lors  des 
mouvements  communiques ;  il  exislera  de  la  tumefaction  au  niveau  des  extr^- 
mites  osseuses  alter6es  et  souvenl  aussi  de  la  crepitation;  de  plus,  au  lieu  d'une 
periode  de  regression,  analogue  a  celle  de  la  paralysie  infanlile  dans  laquelle 
les  membres  qui  elaienl  primitivement  paralyses  redeviennenl  libres,  on  con- 
state dans  la  pseudo-paralysie  syphilitique  une  tendance  a  ce  que  les  membres 
se  prennent  les  uns  apres  les  aulres. 

L'he)niplegie  cerebrale  infantile  s'accompagne  de  la  paralysie  d'un  ou  des 
deux  membres  du  m^me  c6le  el  de  I'alrophie  de  ces  membres  ;  celte  aHcction 
pourrait  done  cHre  confondue  avec  la  paralysie  infantile,  surtout  avec  la  forme 
hemiplc^gique  de  celle  affection.  Ce  diagnostic,  d'une  cerlaine  difficulte  pour 
un  ccW  non  exerce,  se  fera  surtout  grflce  a  celle  notion  quo  la  paralysie  dans  la 
seconde  de  ces  affections  est  emincmmonl  flaccide,  landis  que  dans  rhemipl^gie 
cer(''brale  infanlile  elle  est  generalement  spasmodique.  Les  d<3formations  des 
membres  ne  sont  ordinairement  pas  comparables. 
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La  forme  d'atrophie  musculaire  progressive  infantile,  designee  en  France  du 
nom  de  forme  Char  cot-Marie,  pr6sente  des  diderences  notables  avec  la  para- 
lysic  inlanlile  :  d'abord  le  mode  de  d6but  qui  est  plus  tardif,  moins  aigu,  et 
lout  fait  progressif,  puis  la  symetrie  k  pen  pr6s  complete  de  la  paralysie 
atrophique,  enfin  une  participation  moindre  du  squelette  au  processus  atro- 
phique. 

II  convient  de  faire  encore  le  diagnostic  de  la  paralysie  infantile  avec  une 
amyotrophic  progressive  r6cemment  etudi6e  par  HolTmann  (')  et  qui  offre  cette 
particularite  d'etre  de  nature  familiale  et  de  s'accompagner  de  lesions  speciales. 
Cette  affection  debute  d6s  la  premiere  annee  de  la  naissance,  d'une  fagon  subai- 
gue  ou  chronique;  on  voit  se  produire  une  diminution  considerable  dans  la 
motilite  des  membres  inf^rieurs  de  Fenfant/les  muscles  du  dos  ne  tardent  pas 
a  se  prendre,  ce  n'est  que  plusieurs  mois  apres  que  les  membres  superieurs,  le 
cou  et  la  nuque  sont  atteints  a  leur  tour.  Les  avant-bras  et  les  mains  participent 
a  la  paralysie  atrophique  •,  mais  c'est  surtout  dans  les  muscles  du  dos,  dans 
ceux  du  siege,  dans  les  flechisseurs  de  I'articulation  coxo-femorale,  dans  les 
muscles  de  la  cuisse,  que  le  processus  morbide  est  le  plus  accentue.  II  y  a  dis- 
parition  des  reflexes  tendineux,  absence  de  contractions  fibrillaires,  existence 
de  la  reaction  de  degeneration  partielle  ou  complete.  Pas  de  troubles  du  c6le 
de  la  sensibilite,  des  sphincters  et  des  nerfs  craniens.  La  mort  survient  dans  les 
quatre  premieres  annees  de  I'enfance.  —  Au  point  de  vue  anatomo-pathologique 
on  constate  Tatrophie  ou  la  disparition  de  la  plupartdes  cellules  ganglionnaires 
des  cornes  anterieures  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle,  avec  atrophic  des 
racines  anterieures  et  nevrites  p6ripheriques.  II  existerait  egalement  quelques 
alterations  de  la  substance  blanche  m6dullaire  (faisceau  pyramidal  croise, 
faisceau  de  Tlirck,  partie  interm6diaire  du  cordon  lateral).  Toutes  les  lesions 
sont  d'ailleurs  symetriques,  ce  qui,  par  cela  seul,  les  distinguerait  de  celles  do 
la  paralysie  infantile,  en  admettant  que  la  nature  familiale  de  Taffection  n'ait 
pas  montre  deja  que  ce  n'est  pas  de  cette  maladie  qu'il  est  ici  question. 

Dans  \si  paralysie  hysterique,  on  constate  quelquefois,  surtout  chez  les  jeunes 
sujets,  une  atrophic  trhs  notable  des  membres  atteints  (A.  Chauffard).  Dans 
ces  cas,  on  pourra  faire  le  diagnostic,  grSce  a  I'existence  des  stigmates  hysle- 
riques,  et  aussi  en  s'appuyant  sur  ce  que,  dans  les  paralysies  hysteriques,  les 
reflexes  tendineux  sont  ordinairement  conserves,  et  que  les  reactions  electriques 
sont  normales  ou  tout  au  plus  alterees  d'une  fagon  insignifiantc. 

Etiologie.  —  Les  causes  les  plus  diverses  out  etc  invoqu^es  pour  expliquer 
la  production  de  la  paralysie  infantile:  influence  du  froid,  des  traumatismes, 
de  la  dentition  (Duchenne  de  Boulogne).  —  La  veritable  cause  de  la  paralysie 
infantile,  celle  qui  domine  toules  les  autres,  scmble  6tre  Finfection  (Slriim- 
pell,  Pierre  Marie).  Les  arguments  ne  manquent  pas  pour  soutenir  cette  these. 

D'une  part,  le  mode  ordinaire  de  debut  de  cette  maladie  par  une  fievre  plus 
ou  moins  vive  avec  accompagnement  de  phenom6ncs  gent^raux  divers  indique 
bien  I'invasion  d'une  maladie  infeclieuse.  D'autre  part,  il  n'est  pas  impossible 
de  prendre  la  maladie  infectieuse  originelle  sur  le  fait  et  de  fixer  les  relations 
de  cause  i  elTet  (|ui  existent  entre  elle  et  la  paralysie  infantile,  par  exemple, 
dans  les  cas  ou  celle-ci  survient,  comme  on  I'a  vu,  dans  le  cours  ou  dans  la 

(')  IIorKMANN.  Uebcr  clironisdic  spin;ilc  Miiskolalropliic  im  Kindcsallpr  und  anf  I'ami- 
liarcr  Basis.  Deutsche  Zeilschrifl  fiir  Ncvvcnlicillm mlr,  Ill,  p.  1'27. 
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convalescence   LFune  fievre  eruptive  (rougeole,  scarlatine,  variolc,  etc...). 

Enfin,  un  autre  ordre  de  preuves  de  Torigine  inl'ectieuse  de  cette  poliomy^lite 
se  trouve  dans  les  recits  d'epidemies  de  paralysie  infantile  que  nous  ont 
Iransmis  plusieurs  auteurs. 

Cordier  ('),  dans  une  communication  a  la  Societe  des  Sciences  medicales  de 
Lvon,  en  1887,  annonce  qu'il  a  vu  en  deux  mois  (juin  et  juillet  1885)  a  Sainte- 
Foy-rArgenti6re,  sur  une  population  de  1500  Ames,  se  developper  13  cas  de 
paralysie  infantile,  de  la  fin  de  juillet  au  commencement  de  septembre,  ce  qui 
ne  s'etait  encore  jamais  vu  jusqu'a  ce  moment.  —  A  cette  occasion,  Pierret 
declarait  qu'a  son  avis  la  paralysie  spinale  infantile  presentait  tous  les  carac- 
teres  d'une  veritable  maladie  infectieuse. 

Medin  (*)  a  egalement  constate  des  faits  du  meme  genre,  mais  en  plus  grand 
nombre.  Pendant  le  printemps  de  1888,  il  avait  deja  observe  5  cas  de  paralysie 
infantile,  puis,  a  partir  du  mois  d'aoflt,  le  nombre  en  augmenta  d'une  telle 
fa^on,  que  Fauteur  en  avait  vu  se  produire  44  au  mois  de  novembre.  —  De 
1888  a  1894  il  n'en  constata  plus  que  29  cas  sjjoradiques,  puis  en  1895  une  nou- 
velle  epidemic  lui  en  fournit  a  elle  seule  21  cas.  Dans  les  deux  epidemics,  il  a 
rencontr^,  en  m6me  temps  que  des  paralysies  infanliles,  des  polyn^vrites,  des 
hemiplegies  spasmodiques  et  des  polioencephalites.  Get  auteur  rapporte  de 
plus,  qu'en  1881  Bergenholtz  aurait  deja  observe  a  Umea  une  petite  epid6mie 
de  13  cas,  et  que  G.  Colmer,  ayant  interrog6  les  parents  d'un  enfant  atteint  de 
paralysie  infantile,  avait  appris  que,  dans  leur  district,  sur  un  rayon  de  quelques 
milles,  et  en  deux  ou  trois  mois,  il  y  aurait  eu  8  a  10  autres  enfants  frappes  de 
la  m6me  affection. 

Leegard  (^)  cite  de  son  cdte  ce  fait  que,  dans  la  petite  ville  de  Mandal 
(Norvege),  Oxholm  et  ses  confreres  auraient  observ6  8  cas  de  paralysie 
infantile  de  la  fin  de  juillet  au  commencement  de  septembre,  fait  inoui 
jusqu'alors.  Le  m6me  auteur  a  constats  en  1899  une  epidemic  de  5-4  cas  dans  la 
petite  ville  de  Bratsberg.  Pieraccini  a  soigne  7  cas  en  quinze  jours;  Buccelli  a 
vu  en  tres  pen  de  temps  17  cas  de  paralysie  infantile,  spinale  et  c6r6brale,  dans 
un  etroit  quartier  de  G6nes.  La  plus  grande  epid(^mie  observee  jusqu'ici  est 
celle  dont  Macphail  (*)  et  Gaverly  ont  donne  la  relation;  elle  ne  comprenait 
pas  moins  de  120  sujets  atteints  dans  I'espace  de  trois  ou  quatre  mois;  quel- 
ques-uns  seulement  auraient  pr6sente  des  symptomes  de  meningite  cerebro- 
spinale,  la  plupart  n  auraient  eu  que  des  phenomenes  paralytiques;  Dana  («) 
remarque  que  «  cette  myelite  a  type  de  paralysie  atrophiquc  »  ne  frappe  pas 
seulement  les  enfants,  mais  que  10  pour  100  des  malades  etaient  des  adultes; 
d  aurait  en  m^me  temps  constate  des  symptomes  paralytiques  chez  des  animaux 
(ponies). 

Quelques  auteurs  ont  observe  quelques  (^pid6mies  de  famille  :  Packard  (de 
Philadelphie)  a  vu  la  paralysie  infantile  survenir  simultanement  chez  la  sceur 
de  2  ans  1/2  et  chez  le  fr6re  de  1  an  1/2;  Buzzard  {')  a  vu  deux  soeurs  atteintes 

(')  CoRDiEit.  Lyon  mddical,  1888. 

(*)  Medix.  Epidemisk  optraeden  af  infanlil  Paralyse.  Hygiea.  scpteml)ro  1898. 
(•)  Leegard.  On  polyomyelit  med.  demonstration  af  uiikr.  prep.;  analvse  in  Neuroloo 
Ccnlralblalt,  181)0,  p.  760.  i     f  ^         .  j- 

(*)  Macphail.  Brit.  med.  Journ.,  1"  decembre  18!)4. 
(")  Caverly.  J.  of  Amer.  med.  Assoc..  1896,  n"  1 
(«)  Dana.  Med.  Record.,  1895, 

C)  Buzzard.  Journ.  de  cHn.  el  Iherup.  infant.,  1898. 
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successivemcnt  en  six  jours;  W.  Pasteur  a  vu  7  enfanls  d'une  ra6me  famille 
malades  dans  Tespace  de  dix  jours,  3  presenLerent  des  symptomes  paralyliqucs 
qui  se  terminerenL  chez  '2  par  une  paralysie  spinalc  ini'anlile,  chez  le  3"  par  une 
h(^miplegie  c6rebrale  infantile. 

Gette  notion  de  la  nature  6pid6mique  de  la  paralysie  infantile  semble  dClment 
etablie  paries  observations  qui  precedent  et  par  d'autres  encore,  elle  se  ratiache 
inlimement  a  ce  qui  vient  d'etre  dit  de  la  nature  de  cette  affection  et  apporle 
un  argument  pr^cieux  en  faveur  de  cette  manierc  de  voir.  La  cau.se  de  cette 
infection  est  sans  doute  variable;  dans  le  liquide  cephalo-rachidien,  Scbultze, 
Rendu,  Auerbach  ont  trouve  du  m^ningocoque  Engel  du  slaphylocoque;  mais 
ces  cas  semblent  6tre  des  cas  de  meningite  cerebro-spinale;  peut-6tre  d'ailleurs 
la  meningite  cerebro-spinale  est-elle  vraiment  I'origine  plus  ou  moins  fr6quente 
de  certaines  paralysies  infantiles  (Auerbach). 

Quant  rinfluence  de  I'heredite  neuropathique  signalee  par  les  auteurs,  il  y 
a  6videmment  lieu  d'en  tenir  compte,  sans  toutefois  admettre  qu'elle  puisse  a 
elle  seule  presider  a  la  genese  de  cette  affection;  il  est  plus  vraisemblable 
qu'elle  se  borne  a  amener,  chez  les  enfants  qui  en  sont  entach6s,  une  moindre 
resistance  des  centres  nerveux  aux  divers  agents  morbides,  et  que,  sur  un 
terrain  ainsi  prepare,  les  lesions  de  la  moelle  ont  une  plus  grande  facilite  a  so 
produire.  Les  maladies  de  la  mere  sont  tres  probablement  une  cause  de  predis- 
position dans  la  moelle,  organe  tout  particulierement  fragile  et  vulnerable  chez 
le  foetus  et  le  nouveau-n6;  des  lesions  s'y  produisent  tres  souvent  des  avant  la 
naissance  (Charrin  et  L6ri)  ('),  ces  lesions  sont  peut-6tre  parfois  Tepine  loca- 
lisant  une  infection  sur  un  organe  qui  an  debut  de  la  vie  so  trouve  deja  par 
toute  sa  constitution  en  excellent  6tat  de  roceptivite. 

Koenig  (-)  compte  rh(iredo-syphilis  parmi  les  causes  de  predisposition  du 
syst6me  nerveux. 

La  paralysie  infantile  est  une  maladie  dii  premier  age,  elle  se  montre  surtout 
chez  les  enfants  de  1  an  a  18  mois;  plus  rarement  elle  survient  plus  tard,  dans 
la  troisieme  ou  la  quairieme  annee;  mais  il  ne  faudrait  pas  croire  qu'elle  ne 
puisse  se  montrer  a  tout  Sge  :  on  salt  en  effel  que  les  raemes  lesions  survenant 
dans  des  circonstances  analogues  frappent  aussi  les  adultes.  P.  Marie  a  observe  le 
cas  curieuxd'un  sujet  qui,  ayant  conserve  les  attributs  de  I'infantilisme,  futpris 
a  r%e  de  11  ans  d'une  paralysie  ayant  tons  les  caract6ros  d'une  paralysie  infantile. 

Quant  au  sexe,  il  semble  qu'il  y  ait  une  predominance  assez  marquee  pour  le 
masculin. 

Anatomie  pathologique.  —  L'aspect  des  lesions  est  fort  different,  suivant 
que  Fautopsie  a  6t6  faite  un  ou  deux  mois  apr^s  le  debut  de  I'affection  ou 
seulement  au  bout  de  trente  a  quarante  ans.  Dans  le  premier  cas  on  pent,  ainsi 
que  I'ont  fait  Roger  et  Dama.schino,  constater  I'existence  d'un  veritable  foyer 
de  my61ite  aigue  avec  destruction  du  tissu  nerveux,  corps  granuleux,  dilatation 
et  alterations  des  vaisseaux  au  niveau  du  foyer,  epaississement  et  infiltration 
leucocytaire  des  parois  des  arterioles,  endarterite  souvent  obliteranle  (Siomer- 
ling),  etc.,  les  cellules  ganglionnairos  qni  se  trouvent  englob6es  dans  ces  foyers 
(le  ramoUissement  inflammatoire  perdont  lours  prolongemenis,  et  manifostont 
les  indices  de  la  dosintogralion  granuleuso.  ou  disparais.sent  ontioremenl. 

(')  CiiARiiiN  cL  Lkiii.  Acad,  des  Sciences,  10  niais  \W7,. 
K(*;ni(;.  Neurol.  Cenlralld.,  15)00. 
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Fig.  193. —  Coupe  de  moelle  de  paralysie  infantile  dessinee  sur  une  piece  apparlenanl  a  Moeli  par  G.  Ala- 
rinesco,  qui  a  bien  voulu  nous  communiquer  ce  dessin  el  nous  auloriser  a  le  reproduire.  I!  c.\islail 
dans  ce  cas  une  alropliie  si  accusee  des  muscles  de  la  region  scapnio-humerale,  el  parliculi^rcmeiit. 
du  delloi'de,  que  le  diagnostic  avail  ele  hesitant.  —  Rcnflemenl  lonibaire  (le  ma.xiniuin  des  lesions  se 
trouvait  dans  la  region  cervicale).  —  C,  cellules  intactes;  —  foyer  anclen,  presquo  completenienl 
depourvu  de  cellules  et  de  fibres  nerveuses  et  conslitue  par  un  tissu  nevroglique  compact;  —  F.,  foyer 
plus  recent,  on  y  voit  des  fibres  nerveuses  et  des  debris  de  fibres ;  —  Ft',  foyer  developpe  au  voisinagc 
d'une  branclie  de  ramification  de  I'artere  centrale  de  la  substance  grise  anterieurc. 


Vc 


Fig.  191.-  Coupe  dc  moclle  de  paralysie  infantile  dessinee  et  communiquec  par  G.  A 
10  iih.iire  supcrieure.  -  I  eu.x  particularites  sont  a  relever  dans  cetle  coupe  :  1°  le  fai 
csi,  moms  colore  aue  ce  ni  <  c  r  rniio  n.n-  ci,;tn        i.,  ,i!^.,„..:i:„,.  ,f...S  i..:., 


Marinesco.  —  Region 
isceau  lateral  gauche 


n^r...^    ■  '  «  'X  parucuianies  sont  a  relever  dans  cetle  coupe  :  1°  le  faisceau  lateral  gauche 

vcuses  il^^^n^H^lnl:;";?'!!',,''"  '''""'^  P''"'f"'lc.d?  >«  disparilion  dui.  certain  nombrc  de  fibre";  nc  - 
nnv  i/  J.l  do  paralysie  infantile  dans  lequel  les  faisceau.v  blancs  parlicipcnl 

rZ  nc\u^^^^^  unealteVation  Ires  intense  de  la  plupar  'des 

conforniment     \^  tZr^.  w^^^^  anterieure.  -  G.  Marinesco  fait  en  outr,>  reinarqucr  que. 

Pos  °?reu?l       r-  r^fh.i^^  Kadyi,  l  unedeces  ramificalions  s'avance  vers  la  base  de' la  co'rne 


THAlTl!:  DE  M^DECINE,  2*  6clil.  —  IX. 
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Cost  surloul  ii  ccLle  periodc  que  Ton  peuL  le  plus  aisement  rcconnaiire  la 
localisation  de  ces  foyers:  on  constato  qu'en  general  ils  sonl  rontenus  dans 
rcpaisseur  de  la  come  anterieure;  parfois  ils  Toccupent  tout  entiere,  ordinaire- 
ment  ils  siegent  surtout  dans  la  region  antero-interne  ou  dans  la  region  antero- 
externe  de  celle-ci;  il  est  rare  qu'ils  s'etendent  en  arriere  et  cmpietent  sur  le 
col  de  la  corne  post6rieure.  Dans  certains  cas,  on  les  voit  cependant  ne  pas 
demeurer  exclusivement  localises  a  la  substance  {jrise,  mais  inleresser  aussi, 
quoique  assez  legeremenl,  il  est  vrai,  les  parties  contigues  de  la  substance 
blanche  thi  cordon  ant6rieur  ou  plutdt  du  cordon  lateral.  Cette  participation 

des  I'aisceaux  blancs  nion- 
trc  bien  qu'il  ne  s'agit  pas 
d'une  lesion  systematique 
dela  substance  grise,  mais 
bien  d'une  lesion  diiruse 
dans  son  essence,  qui,  par 
sa  predilection  pour  la 
substance  grise,  revet  les 
apparences  d'une  aflection 
pseudo-systematique. 

Ouelles  sont  les  raisons 
de  cette  maniere  d'6tre? 
L'etude  de  la  distribution 
des  vaisseaux  sanguins 
dans  la  substance  grise 
semble  les  fournir,  ainsi 
que  Pierre  Marie  I'a  fait 
voir  dans  ses  Legons  sur 
les  Maladies  de  la  Moelle 
(1892).^  En  effet,  la  corne 
anterieure  est  surtout  irri- 
guee,  dans  sa  partie  in- 
terne par  I'artere  du  sillon 
ant^rieur,  dans  sa  partie 
externe   par  les  arteres 

radicnlaires  anterieures:  suivant.'que  le  foyer  de  ramollissement  inflamma- 
toire  siege  dans  la  region  interne  ou  dans  la  region  externe  de  la  corne 
anterieure,  on  peutadmettre  que  c'est  par  I'intermediaire  de  I'un  ou  de  Tautre 
de  ces  troncs  arteriels  que  le  foyer  s'est  produit;  comme  chacune  de  ces  arteres 
donne  des  ramifications  a  la  substance  blanche  voisine,  on  voit  que  ccUe-ci 
doit  participcr  parfois  a  la  lesion  de  la  substance  grise.  II  senible  que  ce  soit 
i'artere  centrale  de  la  corne  anterieure  que  frappe  le  plus  souvent  sinon  exclu- 
sivement ce  i)rocessus  (V.  fig.  IDO).  L'etenduc  et  le  noinbre  des  foyers  de  ramol- 
lissement inflammatoire  constituant  la  paralysie  infantile  sont  variables;  parlois 
ceux-ei  rcmonlent  sur  une  hauteur  de  8,  \()  centimetres  el  plus,  tant6t  ils  ne 
mesurenl  guere  que  1  ou  2  centimetres;  quehpiefois  il  n'en  existe  qu'un,  souvent 
il  y  en  a  pbisieurs,  soil  du  nu^me  (;Ote  de  la  moelle,  soit  des  <leux  c6tes.  La  plus 
grande  irreguhu-itx'-  regn(!  a  ce  sujet.  Knfin,  on  a  deja  vu  (\w  ces  foyers  peuvenl 
sieger  non  seulement  dans  la  jnoelle,  mais  aussi  dans  le  l»ulbe  et  mCme  dans  le 
cerveau,  et(|u"alors  l  affection  prend,  suivant  la  localisation  des  lesions  el  I'aspect 


I'm;.  1<J5.  —  {'.oiipe  .iii  niveau  du  renllement  lomljaire  (inelliodc  dc 
Miu'chi).  ('.as  de  |inralysie  spinalc  infaulile  de  Siemerliiig  in  Arclih' 
I'.  I'stjchiulHe,  I8lli,  d'apres  la  reproduction  publiee  par  hx  Revue 
neurologique,  ISiU,  p.  ()85.  On  note  sur  celte  coupe  I'luiinorragie  de 
la  corne  anterieure  droile,  les  allerations  inyelitiqucs  sur  toute  la 
surlacc  de  la  coupe  reconnaissables  au  poinlille  noir.  En  r,  vais- 
seau  marainjil  dilate. 
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mi 


.ymplomaliiiue,  lo  nom  trhcniiplegie  cen 
Lorsque  raulopsic  n  a  lieu  qu'au  1 


ibrale  infantile,  d'idiolio,  d  epilepsie. 


lieu  qu'au  bout  d'un  assez  grand  nombro  d'annecs,  on 
.onslate  dans  la  moclle  dcs  alterations  fort  diff6rentes  dc  cellos  qui  viennent 


^xaminees  a  Foeil  nu,  on  remarque  souvont 


d'etre  exposees. 

A  premiere  vue.  sur  les  coupes  ( 
(ju  un  point  de  la  substance  grise  de 
la  corne  anterieure  est  plus  translu- 
cide  que  les  parties  voisines.  Cost  e.n 
ce  point  que  si^geait  le  foyer  de 
ramoUissement  inflamniatoire,  mais 
bien  enlendu  toutsigne  d'inflamma- 
tion  aigue  a  disparu  a  ce  niveau,  on 
no  trouve  plus  la  qu'un  tissu  libril- 
laire  de  nature  nevroglique  a  mailles 
•plus  on  moins  serrees,  dans  Fepais- 
seur  duquel  on  rencontre  un  certain 
nombre  de  cellules  de  Deiters;  les 
fibres  nerveuses  sont  completemenl 
detruites,  etc'est  notamment  a  Tab- 
sence  des  gaines  de  myeline  qu'il 
faut  attribuer  la  Iranslucidite  de 
loutc  cette  region :  les  cellules  gan- 
glionnaires    n'existent    plus.  Les 
vaisseaux  sont  ordinairement  epais- 
sis,  parfois  dilates  et  par  consequent 
plus  visibles,  et  semblent  plus  nom- 
bi'eux  que  dans  la  corne  anterieure 
sainc.  Par  suite  de  la  presence  de  cot 
ancien  foyer  et  de  la  destruction  des 
fibres  nerveuses  qui  y  ont  ete  com- 
prises, la  moitie  correspondante  de 

la  moelle  a  subi  une  atrophic  notable;  celle-ci  porte  non  seulement  sur  la  sub- 
stance grise  de  la  corne  anterieure,  mais  encore  sur  toute  la  susbtance  blanche 
(cordon  antero-lateral  et  cordon  posterieur)  et  mSme  sur  la  corne  posterieure  et 
les  colonnes  de  Clarke  parfois.  Cette  atrophic  ne  semble  pas  d'ailleurs  limit^e  a 
la  moelle,  elle  existerait  aussi  sur  I'hemisphere  cerebral  du  c6t6  oppose  au  foyer 
mt'dullaire  (Sander,  Rumpf,  Colella,  Fornario,  etc.),  elle  serait  fort  analogue  a 
•  •('He  (|ui  survieni  a  la  suite  de  Famputation  des  membres,  et  par  consequent 
(Ic  nature  centripete;^  c'est  qu'en  effet  les  membres  paralyses  ont  subi  un  tel 
trouble  dc  la  nutrition  dans  toutes  leurs  parties,  qu'ils  se  comportent  en  retour 
un  pen  comme  s  ils  avaient  et6  enti^rement  supprim6s.  Probst(')  a  confirme 
c(!s  reehcrches  et  constate  TatroplTie  des  circonvolutions,  et  meme  de  la  capsule 
interne ;  pour  lui  il  s'agirail  d'un  arrtH  dcYleveloppement  plutdtque  d'une  degene- 
rescence.  Les  racines  ant^rieures  sont  souvent  diminuees  de  volume,  du  moins 
eelles  qui  naissenl  au  niveau  des  foyers; mais,  au  microscope,  JolTroy  et  Achard 
n'ont  constate  presque  aucune  alteration  de  leur  structure,  ce  qu'ils  attribuent 
a  ce  que  les  fibres  delruites  ont  616  remplacecs  par  les  fibres  saines;  d'autres 


Fig.  Hitl.  —  Schema  destine  a  monlrer  le  niecanisme  de 
production,  dans  la  paralysie  infantile,  des  lesions  de 
la  corne  anterieure.  —  .1,  artere  spinale  anterieure :  — 
B,  artere  du  sillon;  —  C,  artere  sulco-commissurale  ;— 
D,D'.£>",  arteres  radiculaires  anlerieures  ;  —  art6re 
laterale  anterieure;  —  T,  artere  laterale  moyenne. — 
Deux  foyers  de  paralysie  infantile  ont  ete  figures  ici, 
ayant  chacun  une  origine  differente;  I'un  !\f  serait  du  a 
une  16sion  primordialc  dc  la  branche  de  I'artere  sulco- 
commissurale  qui  se  distribue  a  la  corne  anterieure; 
il  est  tout  entier  compris  dans  cette  corne;  I'autre  L 
serait  dii  a  une  lesion  primordiale  siegeanl  dans  une 
des  arteres  radiculaires  anlerieures,  il  empiclerait 
sur  la  substance  blanche  du  cordon  antero-lateral. 


(')  PitonsT.  Wiener  kliu.  Worhciisclir.,  i8!)8. 
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Fig.  197.  —  Coupe  de  la  nioclle  lombaire  dans  uii 
cas  (le  paralysie  inl'anlile  Ires  ancienne  (Hue). 
Outre  la  presence  d'liii  foyer  dans  la  corne 
anlerieure  gauche  on  nolera  renorme  atrophie 
de  toule  celte  moilie  de  la  inoelle. 


auleurs  ont  conslale  au  contraire  des  16sions  clans  Ics  racines  anlerieurcs. 
M6me  divergence  pour  les  troncs  des  nerfs  moteurs  mixtes.  MM.  Joflroy  el. 

Achard  n'y  ont  pas  non  plus  pu  decelcr 
d  alt(^'rations;  la  pluparLdes  auleurs  y  onl 
Irouve  autour  de  fibres  saines  des  gaines 
vides  et  des  tubes  gr6les,  bien  plus  abon- 
dants  que  dans  les  nerfs  normaux. 

Dans  les  muscles  paralyses,  la  dispa- 
rition  des  fibres  musculaires  peut  6lre 
tolale;  en  general  on  retrouve  encore 
quelques  fibres  reconnaissables  au  micro- 
scope, tout  le  reste  du  muscle  est  con- 
stitue  par  du  tissu  fibro-adipeux,  parfois 
m6me  par  un  tissu  adipeux  tellement 
abondant  qu'on  de.signe  ces  cas  sous  1(! 
nom  de  «  lipomatose  interslitielle  luxu- 
riante  ».  Enfin  on  constate  quelquefois 
dans  les  muscles  paralyses  Fexistence 
de  fibres  hyperlrophiees ;  pour  Dejerine, 
cette  hypertrophic  serait  due  a  une  hyperactivite  compensatrice,  pour  Joffroy 
et  Achard  a  une  alteration  degenerative  ayant  peut-eti'e  des  relations  avec  la 
lesion  incomplete  d'un  certain  nombre  de  cellules  des  cornes  ant6rieures. 

Les  vaisseaux  du  membre  paralyse  sont  atrophies;  on  a  attribue  un  role  a 
cette  atrophie  des  vaisseaux  dans  Tarrfit  de  d6veloppe- 
ment  que  subit  tout  le  membre. 

Les  OS  des  membres  paralyses  participent,  comme  on 
I'a  vu,  dans  une  forte  proportion,  a  I'atrophie  en  masse 
de  ces  membres;  au  point  de  vue  macroscopique  on  est 
frappe  par  Taspect  arrondi  que  presentent  leurs  con- 
lours  el  par  la  disparition  ou  du  moins  par  la  grande 
diminution  des  saillies  et  des  depressions  qu'ils  doivenl 
presenter  a  I'elat  normal ;  aussi,  sur  une  coupe  transver- 
sale,  la  couche  de  substance  compacte  est-elle  sur  ces  os 
beaucoup  plus  uniforme  que  normalement  (Joffroy  et 
Achard).  A  I'examen  microscopique  on  voit  que  d'une 
fagon  generale,  les  systemes  de  Havers  ont  un  diameti'c 
moindre  qu'a  I'etat  sain;  cette  diminution  de  diametre  serait  d'ailleurs  piu^ 
accus^e  dans  les  couches  profondes,  et  a  ce  niveau  les  systemes  de  Haven 
pourraient  n'alteindre  que  la  moilie  du  diametre  normal. 


Fig.  198.—  Coupes  desdeu.v 
humerus  dans  un  cas  de 
paralysie  infantile.  —  A. 
Coupe  de  I'humerus  du 
cot6  sain.  —  B.  Coupe  do 
rhunicrus  du  cole  atteinl 
par  la  paralysie  infantile  : 
les  dimensions  de  celui-ci 
sent  beaucoup  moindrcs. 
son  contour  phis  arrondi 
(Collection  Daniaschino). 


Traitement.  —  Au  moment  de  Finvasion,  il  faudra  motlre  I'l  conlribulion 
tous  les  agents  de  la  medication  anlipyretique  el  de  lantisepsic  interne;  au 
besoin  dans  les  cas  d'hyperlhermie  marquee,  les  bains  froids  devront  elre 
conseill6s.  Hammond  aurait  oblenu  de  beaux  succ6s  par  I'ergol  de  seigle. 

Une  fois  la  maladie  confiruKJie,  el  pendant  la  premiere  periodc  de  celle-ci,  on 
pourra  faire  de  la  revulsion  du  cdte  de  la  colonne  vertebrale,  mais  ces  pra- 
tiques ne  seront  indiquees  (pie  pendant  un  laps  cU\  temps  assez  court,  quehjuos 
semaines  toutau  plus;  lorsque  la  p6riode  de  regression  est  assez  avancee,  il  n  y 
a  plus  grand'chose  a  alteiidri'  des  n-vulsifs. 
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Quant  au  traitemont  local,  lelectricite  avec  scs  modes  d'applicaLion  divers 
a  ete  preconisee  avec  une  telle  unanimite  qu'on  ne  saurait  se  dispenser  d'y 
avoir  recours;  cependant  il  ne  faudrait  pas  s'attendre  a  lui  voir  donnor  toujours 
des  rc'sultats  considerables;  sa  valeur  therapoiitique  dans  la  paralysie  infantile 
semble  avoir  iie  tres  surfaite.  En  tout  cas  on  se  gardera  d'electriser  ces  petits 
malades  avant  que  la  periodede  regression  soit  parvenue  a  iin  certain  degre,  sans 
cela  on  risquerait  de  communiqucr  a  une  moelle  enflamm^e  des  excitations  qui 
ne  pourraient  qu'Stre  defavorables.  —  Au  contraire,  dans  les  cas  anciens  les 
applications  electriques  ne  paraissent  pas  presenter  d'inconvenients,  et  elles 
entreliennent  peut-6tre  dans  une  certaine  mesure  le  jeu  des  muscles. «  Un  trai- 
tement  electrique  rationnel  devra  toujours  etre  prec6de  d'un  eleclro-diagnostic 
([ui  permette  de  preciser  le  degre  de  degenerescence  des  muscles.  Les  muscles 
pouvent  6tre  rcpartis  en  trois  groupes  :  1°  ceux  qui  r^pondent  faiblement  aux 
courants  faradique  et  galvaniquc;  2°  ceux  qui,  ne  reagissant  plus  au  faradique, 
reagissent  au  galvanique  normalement;  5°  ceux  enfin  qui  presentent  la  reaction 
de  degenerescence.  C'est  surtout  aux  muscles  des  deux  premiers  groupes  que 
I'electrisation  est  utile,  parce  qu'elle  combat  la  tendance  que  ces  muscles  ont  a 
s'alrophier  et  a  degenerer  davantage  du  fait  seul  de  leur  defaut  de  fonctionne- 
ment.  »  (Delherm).  Le  massage  methodique  des  masses  musculaires  agira  dans 
le  meme  sens.  La  gymnastique  raisonnee,  active  et  surtout  passive,  conservera 
aux  muscles  en  meme  temps  que  leur  force,  leur  activite  fonctionnelle,  elle  sera 
trun  tres  utile  secours.  Les  frictions  s^ches  on  a  Taide  d'un  liquide  alcoolique 
ne  seront  pas  a  dedaigner  pour  activer  les  fonctions  de  la  peau  et  sa  circu- 
lation et  pour  combattre  la  tendance  au  refroidissement  peripherique. 

Contre  les  deviations  et  les  deformations  des  membres  et  de  leurs  articula- 
tions les  appareils  orthopediques  pourront  etre  d'un  utile  secours,  mais  a  la 
condition  qu'ils  soient  bien  construils  et  bien  appliques.  Calot  (de  Berck) 
recommande  pour  leur  legeret6  les  appareils  en  celluloid.  Le  m^me  auteur  a 
preconis6  le  redressement  brusque  des  deformations,  il  ne  parait  pas  avoir  eu 
beaucoup  d'imitateurs.  —  Dans  certains  cas  la  tenotomie  permettra  de  rendre 
au  membre  une  direction  normale,  mais  on  ne  la  fera,  bien  entendu,  que  s'il 
reste  encore  assez  de  muscles  pour  que  ce  membre  puisse  rendre  quelques  ser- 
vices. Dans  ces  derniers  temps,  des  tentalives  fort  interessantes  ont  ete  faites, 
au  point  de  vue  chirurgical,  pour  faire  actionner  par  les  muscles  restes  sains 
les  tendons  des  muscles  atrophias  :  les  brillants  resultats  obtenus  ont  encou- 
rage les  chirurgiens,  et  de  nombreux  travaux  recents  (Peraire  et  Mally,  Fernand 
Monod,  Phocas,  Le  Roy  des  Barres,  etc.,  etc.),  ont  montre  le  bien  fond6  de  la 
methode  des  grefl'es  et  des  transplantations  musculo-tendineuses  dans  Ic  irai- 
tement  des  deviations  paralytiques  du  pied.  Certains  auteurs  ont  preconise  des 
operations  sur  les  os  ou  les  articulations,  isolees  ou  combin6es  aux  operations 
sur  les  muscles  et  les  tendons  (arthrodeses,  tarsectomies  diverses  :  astragalec- 
lomie,  resection  cuneiforme,  enchevillement,  etc.);  le  resultat  de  ces  ope- 
rations semble  avoir  et6  moins  favorable.  —  En  tout  cas  ces  operations  dcvront 
6tre  suivies  d'une  active  surveillance,  et  c'est  alors  surtout  que  le  massage, 
I'eleclricit^  et  les  mouvemenls  passifs  ne  devront  pas  etre  negliges.  La  sante 
generale  devra  egalement,  chez  ces  petits  malades,  parfois  malingres,  appeler 
l  altention;  c'est  elle,  beaucoup  plus  qu'a  raffection  locale,  que  seront 
utiles  I'hydrotherapie  froide,  les  stations  balneaires,  les  bains  excitants,  les 
toniques,  etc. 


[P.  MARIE  ] 
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Depuis  longlcmps  deja,  Morilz  Meyer  avail  rcconnu  I'existence,  chez  les 
adiilles,  d'une  affection  comparable  a  la  paralysie  infantile;  Duchennc  de  Bou- 
logne, Charcot,  Bernhardt,  Bourneville  et  Teinturier,  Erb,  E.-C.  Seguin. 
Schultze,  Laveran,  etc.,  ont  publie  des  cas  du  m6me  genre;  ces  cas  se  sonl 
multiplies  dans  ces  derniers  temps;  nous  citerons  ceux  de  Williamson,  Ray- 
mond, Bickel,  Edwards,  Niedner,  Striimpell  et  Barthelmes,  van  Gehuchten. 
Medin,  Macphail,  Caverley,  etc.,  ont  relate  des  epidemics  de  paralysie  spinale 
atteignant  surtout  les  enfants,  mais  ne  respectant  pas  les  adultes.  II  est  vrai- 
semblable  que  quelques-uns  des  fails  d6signes  sous  le  nom  de  paralysie  spinale 
aigue  de  Fadulte  rentrent  dans  quelque  autre  cadre  nosologique,  et  que  cer- 
tains, nolammenl,  peuvent  6lre  consideres  comme  se  rapportanl  a  la  classe  de 
maladies  d'origine  infectieuse  ou  toxique  connues  sous  le  nom  de  nevrites 
peripheriques.  Cependant  il  est  d'autres  cas  ou  il  s'agit  reellement  d'une  l6sion 
m^dullaire  consistant  en  un  ramollissement  inflammatoire  aigu  specialemenl 
localise  dans  les  parties  anterieures  de  la  substance  grise  medullaire.  G'est  cette 
localisation  d'ailleurs  qui  seule  donne  aux  sympt6mes  produits  par  cette  lesion 
des  caracteres  assez  particuliers  pour  determiner  la  creation  de  cette  variete 
particuliere  parmi  les  myelites  aigues  ou  subaigues. 

A  part  la  difference  d'age  a  laquelle  survient  ici  I'affection  medullaire,  I'ana- 
logie  avec  la  paralysie  infantile  serait  complete  :  meme  debut  febrile  avec  pro- 
dromes identiques  (sauf  les  convulsions  qui  apparticnnent  en  propre  au  jeune 
age),  m6me  maniere  d'etre  de  la  paralysie,  qui  survient  d'une  fagon  rapide  ei 
massive  et  presente  bientot  une  phase  de  regression,  puis  une  p^riode  d'atro- 
phie  avec  perte  de  la  reaction  faradique  des  muscles,  exageration  precoce  des 
reactions  galvaniques  et  reaction  de  degeneration.  Mais,  par  suite  do  la  diffe- 
rence de  rage  auquel  se  fait  le  d6but,  on  comprend  que  cette  atrophic  devra 
rester  uniquement  limitee  aux  muscles;  en  effet,  les  autres  parties  du  membre, 
notamment  le  squelette,  ont,  a  I'etat  adulte,  d6ja  acquis  leur  complet  d6velop- 
pement,  de  telle  sorte  que  ces  membres  conservent  leur  volume  normal  el  qu'on 
ne  les  voit  pas  non  plus  6prouver  les  deformations  et  les  deviations  si  singu- 
li6res  de  la  paralysie  infantile,  ou  tout  au  moins,  si  celles-ci  se  montrenl,  c'esi 
a  un  faible  degre.  Comme  dans  cette  derniere,  il  y  a  d'ailleurs  absence  ordi- 
naire de  troubles  genito-urinaires  et  de  troubles  de  la  sensibilile.  Dans  un  cas, 
Triboulet  et  Lippmann  ('),  auraient  Irouve  une  mononucleose  abondanle  dans 
le  li((uide  c6phalo-rachidien. 

Cetle  paralysie  spinale  aigue  de  I'adulle  pourrail  aussi  survenir  chez  les 
sujets  qui,  dans  leur  enfancc,  ont  6Ui  frappes  de  paralysie  spinale  infantile. 
Sterne  rapporle  dans  sa  lh6se  cinq  observations  de  ce  genre;  cc  serail  en 

(')  Tllir.dl  I.IT  I'l   I.II'IVMANN,  Sor.  )/((,'(/.  lluj).  1 7  i<'l'  I'.KI'i. 
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sommc  unc  varianLe  de  ces  «  reprises  tardives  d'amyolropliic  »  donl  il  a  elc- 
([ucslion  a  propos  de  la  paralysie  inranliie;  mais  ici,  au  lieu  d'unc  amyoLropliie 
a  marche  lente,  il  s'agirait  d'uno  amyotrophie  aigvie  survenant  loul  a  fait  dans 
les  conditions  (Fune  recidivc  quoique  avec  un  intervalle  de  plusieurs  ann6es. 

L  Anatomie  pathologique  de  la  paralysie  spinale  aigue  de  I'aduite  serait  toul 
a  fait  analogue  a  celle  de  la  paralysie  infantile  :  mdme  ramollisscment  inflam- 
matoire,  m6me  localisation  predominante  dans  la  substance  grise  des  cornes 
anterieures(*). 

Le  Pronostic  n'est  en  general  pas  trop  redoutable,  du  moins  dans  les  formes 
pures,  surtout  paree  que  les  autres  formes,  celles  qui  tuent  et  dans  lesquelles 
les  lesions  sont  plus  etendues,  ne  portent  pas  le  nom  de  paralysie  spinale  aigue, 
mais  celui  de  myelitc  aigue  purement  et  simplement.  —  Dans  les  formes  legeres, 
la  periodede  regression  peutStre  suffisante  a  faire  disparaltre  la  majeure  partie 
de  la  paralysie,  et  alors  il  ne  subsiste  meme  pas  une  veritable  infirmity  du 
membre  ou  des  membres  atteints. 

Le  Traitement  s'inspirera  des  memes  indications  que  celui  de  la  paralysie 
spinale  infantile. 

(')  Ala  v^rit6  les  autopsies  sonl  pou  nombreuses,  el,  les  renseiyneiiieiils  (jue  nous  posse- 
dons  a  cet  egard  laissent  fort  desirer,  ainsi  que  I'a  deja  i'ait  remarquer  Dejei  ine.  Tout 
recemment  van  Gehuchten  a  presents  des  coupes  d'un  cas  de  ce  yenre  (Conerfes  de  Bruxel- 
les.  1903).  ^  '  ■ 


IP.  MARIE.} 


ATROPHIE  MUSCULAIRE  PROGRESSIVE  SPINALE 
(TYPE  DUCHENNE-ARAN) 

Par  ANDRE  LERI 


Si  nous  n'inlilulons  pas  ce  chapiLre  Poliomyelite  anlerieure  chronique,  comme 
le  voLidrail  sa  place  dans  le  present  ouvrage,  c'est  que  les  autopsies  en  se  multi- 
pliant  ont  montre  Timpossibilite  de  reconnaitre  cliniquement  aujourd'hui  une 
d^generescence  primitive  isolee  des  cornes  anterieures,  une  poliomy61ite  ante- 
ricure  chronique  vraie.  Un  fait  actuellement  bien  6tabli,  c'est  que  I'amyo- 
trophie  dite  «  Aran-Duchenne  »  ne  repond  pas  a  un  type  anatomo-pathologique 
et  pathogenique  unique,  c'est  simplement  un  syndrome  qui  se  rencontre  dans 
des  affections  medullaires  variees  dont  seule  I'alteration  des  cellules  des  cornes 
ant6rieures  fait  n6cessairement  partie.  Mais  il  s'en  faut  que  cette  alteration 
soit  toujours  isolee,  et  diverses  lesions  associees  a  la  poliomyelite,  soit  dans  la 
substance  blanche,  soit  dans  la  substance  grise,  soit  dans  les  meninges,  peuvent 
donner  naissance  a  des  afleclions  diverses  dont  les  unes  paraissent  bien  d6fmi- 
tivcmenl  differenciees  par  I'adjonction  a  I'amyotrophie  de  divers  symptdmes 
moteurs,  sensitifs  ou  trophiques,  dont  les  autres  sont  encore  cliniquement  impos- 
sibles a  distingucr  de  la  poliomy(^lite  anterieure  chronique  vraie.  Apres  le 
d6membrement  dont  cette  affection  a  et^  I'objet,  demembrement  qui  n'est  pas 
encore  termine,  on  pent,  avec  Pierre  Marie,  se  demander  s'il  restera  un  seul 
cas  bien  authentique  de  degeneration  par  destruction  autonome  des  grandes 
cellules  ganglionnaires  des  cornes  anterieures;  aussi,  est-ce  seuleriient  comme 
syndrome  clinique,  signe  de  degenerescence  chronique,  primitive  on  non,  des 
cornes  anterieures,  que  nous  docrirons  I'amyotrophie  Duchenne-Aran. 

Historique.  —  Nous  sommes  bien  loin  aujourd'hui  de  comprendre  les  amyo- 
trophies comme  Duchenneet  Aran.  C'est  au  cours  de  ses  cel6bres  recherches  ^^lec- 
tro-musculaires  que  Duchenne  apprit  a  distinguer  de  laparalysie  motrice  I'alro- 
phie  musculaire  consideree  jusque-la  seulement  comme  un  efl'ct  de  la  paralysie, 
iilors  qu'elle  en  pent  6lre  I'origine  et  la  cause.  Plusieurs  auleurs  avaient 
d('j;i  signale  comme  des  curiositcs  des  cas  d'airophic  musculaire  progressive 
(pTils  consid6raient  comme  des  paralysies  a  forme  speciale,  tels  lJubois  (de 
NeufchAtel),  van  Swieten,  Abercrombie,  Ch.  Bell,  Graves,  Darwall;  Cruveilhicr 
en  187)2,  puis  en  1848,  avail  m6me  fait  doux  autopsies  d'amyotrophie  progressive 
et  avait  cni  constater  une  transformalion  graisscuse  des  fibres  musculaires; 
aussi  Du(;lienne  publia-t-il  en  1819  sa  d6couverte  al'Academic  des  Sciences  sous 
Ic  til  re  :  /{echerches  eleclro-pliysiologiqiws  snr  ValropJiie  viusrulaire  tnu'cfrnnsfor- 
malinn  yridsseuse.  Aran  ('),  I'annee  suivanle.  rcunif  onze  cas  d'uno  «  maladic  uon 
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(Micore  d6crite  du  sysLemo  musculairo,  atrophic  musculairo  progressive  ».  L'un 
el  Taulre  auleurs  reunissaienl  dans  une  description  d'ensemble  les  cas  qui  nous 
semblent  aujourd'hui  les  plus  disparates  d'atrophie  musculaire  progressive  el, 
laute  d'autopsie  complete,  consideraient  cellc-ci  comme  une  afrection  toujours 
el  uniquement  niusculairc.  Toutes  les  amyotrophies  formaient  alors  un  seul  bloc 
ot  les  decouvertes  anatomiques  ulterieures  firent  varier  la  pathogenic  de  I'en- 
semble  jusqu'a  ce  qu'un  demembrement  complel,  qui  n'a  pas  encore  alteint  son 
terme,  eiit  montr^  que  dans  toutes  les  hypotheses  pathogeniques  il  y  avail  une 
part  seulement  de  v6rile. 

Cruveilhier  fit,  en  1855,  I'autopsie  d'un  des  malades  de  Duchenne,  le  saltim- 
banque  Lecomte,  el  constata  une  atrophic  des  racines  anterieures  spinales;  en 
1854,  de  nouvelles  autopsiesde  Cruveilhier  etd'Aran  monlrerent  la  m§me  lesion 
el,  des  lors,  Talrophie  des  mcme-s  anterieicres  fut  consideree  comme  la  lesion 
primitive  el  necessaire  de  toute  amyotrophic  progressive.  Mais  Cruveilhier 
avail  suppose  deja  I'alleration  des  cornes  anterieures;  Luys  d^crivit  en  1860 
l  alrophie  el  la  disparilion  des  cellules  des  cornes  anterieures  dans  la  moelled'un 
homme  alteint  d'atrophie  musculaire;  cette  observation  prit  plus  d'imporlance 
quand  Prevost  el  Vulpian  eurent  localis6  dans  la  disparilion  des  cellules  des 
cornes  anterieures  la  lesion  fondamentale  de  la  paralysie  alrophique  infanlile 
(1806),  etsurlout  quand  Pr6vostet  David  eurent  monlre  dans  une  lesion  circon- 
scrile  de  la  corne  anlerieure,  a  Forigine  des  septieme  el  huitieme  paires  cervi- 
cales,  la  cause  anatomique  du  debut  de  I'amyolrophie  progressive  parTeminence 
thenar.  Des  lors,  dans  Tesprit  des  cliniciens,  toute  amyotrophic  devait  Hre  for- 
cementd'origine  spinale,  et  cette  opinion  rcQut  encore  de  nombreuses  confirma- 
tions par  les  observations  successives  de  Dumesnil,  de  Lockhart-Clarke,  de  Ha- 
yem,  de  Charcot  et  JolTroy,  de  Charcot  et  Gombaull,  de  Pierret  et  Troisier,  etc. 

Duchenne  Iui-m6me,  dans  sa  Iroisieme  edition  de  V Eleclrisalion  localisec, 
paruc  en  1872,  revint  sur  sa  premiere  Iheorie  et  accepla  pour  les  amyotrophies 
une  origine  spinale,  mais  comme  tons  les  auleurs,  il  conlinua  a  assembler  ce 
qui  devait  6lre  dissocic'*.  Ses  propres  Iravaux  conlenaient  cependant,  sans  qu'il 
s'en  soil  doule,  le  germe  du  demembrement  :  on  y  retrouve,  parmi  les  anoma- 
lies, la  description  de  la  paralysie  generate  spinale  subaiguc,  des  myopathies, 
car  il  avail  .signale  une  forme  un  pen  particuliere  et  heredilaire  de  Fenfance, 
de  la  syringomyelic,  car  il  avail  note  que  «  dans  un  bon  tiers  des  cas  la  sensi- 
bilite  eleclro-musculaire  elait  plus  ou  moins  alTaiblie,  ainsi  que  la  sensibilile 
culanee  »  au  point  que  certains  malades  s'etaieot  laisse  brCder  profondement 
les  parlies  anesthesiees.  De  plus,  des  1855,  Duchenne  avail  decrit  la  paralysie 
pseudo-hypertrophique  ou  myosclorosique,  mais  sans  plus  songer  a  la  rappro- 
cher  des  amyotrophies  progressives,  qu'il  n'avait  songe  a  en  separer  les  mala- 
dies contenues  dans  sa  description  d'ensemble. 

La  dissociation  se  poursuivil  simuUanemenl  dans  deux  sens  differents,  le^ 
iins  separant  des  atrophies  myelopathiques  un  certain  nombre  de  types  d'atro- 
phies  primitivement  musculaires,  les  autres  separant  des  atrophies  myelopa- 
thiques pures  des  amyotrophies  egalement  myelopathiques,  mais  devant  leur 
aulonomie  a  Fa.ssocialion  de  certaines  16sions  etde  certains  symplomes. 

D('s  1872,  Charcot  fit,  apres  Eulenburg  et  Cohnhcim.  une  autopsie  de  paralij- 
^1''  pHeudo-liuperlrophiqne  et  la  rangea  dans  les  amyotrophies  d'origine  p(^-riphe- 
nque;  par  un  relour  un  pen  brusque,  des  Fannee  suivante  Friedreich  voulutde 
nouveau  considcrer  toutes  les  atrophies  musculaires  comme  des  affections  pri- 
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mitives  des  muscles.  Leyden  (mi  I87()  cI  Mobius  en  1879  decrivirenL  luic  atrophic 
musciilairc  her^dilaire  debulant  par  les  mcrabres  inf^rieurs  el  ne  dilTeranl  dela 
paralysie  pseiido-hyperlrophiquc  que  par  Fabsence  d'byperlrophie ;  Damaschino 
monira  que  Fhypertrophie  avail  une  importance  secondaire  el  indiqua  que 
Falrophie  dite  «  graisseuse  »  lenail  en  realite  non  a  la  substitution  de  graisse  a 
la  substance  contractile  des  fibres  musculaires,  mais  a  Faccumulation  de  g-raisse 
dans  les  interstices  des  fibres,  accumulation  pouvant  d'un  cas  a  Faulre  alteindrc 
<les  proportions  tr6s  variables.  La  paraly&ie  pseudo-hypertrophique  el  Falrophie 
de  Leyden  et  Mobius  conslitu6rent  le  premier  exemple  des  myopathies;  une 
autopsie  de  Lichtheim  (1878),  en  ne  monlranl  aucune  lesion  des  cornes  anle- 
rieures,  confirma  Fexistence  des  myopathies,  mais  elles  ne  parurent  d^finilive- 
ment  fondles  qu'a  la  suite  des  importanls  memoires  de  Landouzy  el  D^jerinc 
(1885),  de  P.  Marie  el  Guinon  (1885)  el  de  Erb  (1880). 

Landouzy  et  D6jerine  6tablirent  sur  une  base  anatomique  solidela  nature  myo- 
pathique  de  Falrophie  musculaire  a  type  I'acio-scapulo-humeral  qui  porte  leur 
nom,  Erb  d^crivit  le  type  juv6nile  scapulo-humeral  et,  d'accord  avec  Charcot 
(1885),  avec  Pierre.  Marie  el  Guinon  (1885),  considera  les  diverses  myopathies 
•deja  decrites  comme  aulanl  de  formes  d'une  m6me  maladie,  la  thjstroplde  mies- 
culaire  progressive  :  celte  conception  qui  place  en  face  des  amyotrophies  spi- 
nales  la  grande  classe  des  myopathies  primitives  est  aujourd'hui  a  pen  presdefi- 
nilivemenl  acceptee. 

En  meme  temps  que  se  fondaienl  les  atrophies  myopathiques,  les  amyotro- 
phies spinales  se  subdivisaienl.  C'esl  a  leurs  depens  que  Charcot  fonda  en  1872 
la  sclerose  laterals  amy o trap Iiique;  plusieurs  observations  cliniques  et  analo- 
miques  soil  personnelles  (1865,  18G9,  1872),  soil  publiees  par  divers  auteurs  (Du- 
mesnil,  Duchenne,  Leyden,  0.  Barth,  Clarke,  elc.)lui  permirentde  parfaitement 
Fidenlifier  cliniquemenl  et  analomiquemenl.  Mais  ce  ful  surlouL  la  description 
de  la  syringomyelie  (Schultze  el  Kahler,  1882,  Debove,  Dejerine,  1889,  JofTroy 
et  Achard,  Charcot)  qui  enleva  a  Famyotrophie  spinale  d'Aran-Duchenne  la  phi- 
part  de  ses  cas.  Quant  a  \a  pacliymeningite  cervirale  hypertrophique  decrite  en 
1871  el  1873  par  Charcot  el  Joffroy,  elle  semble  n'fitre  dans  la  majorile  des  cas 
que  Fexpression  clinique  d'une  syringomyelie,  parfois  d'une  m6ningo-myelite 
■syphilitique  ou  luberculeuse ;  Irfes  rarement  il  s'agit  d'une  veritable  fibrose 
meningee  d'origine  probablemenl  rhumatismale. 

Nous  ne  parlcrons  ici  que  pour  mempire  des  amyotrophies  progressives  dites 
nevritiques,  car  malgr6  les  esp6rances  qu'avait  donn6es  la  d6couverte  des  poly- 
nevrites,  aucune  des  rares  observations  qui  lendraient  a  faire  croire  qu'elles  soul 
■capables  de  provoquer  des  amyotrophies  primitives,  des  atrophies  musculaires 
progressives,  n'e.sl  absolument  demonstrative;  les  polynevrites  ressemblent  aux 
paralysies  .-spinales  aigues  ou  subaigues  de  Fadulte,  mais  ne  ressembleni  guere 
a  Famyotrophie  progressive,  el  Fon  peul  dire  que  celle-ci  iFa  ricn  perdu  a 
Favenement  des  polynevrites.  Ouant  a  Vamyotrop/iic  Chorcot-Marie  que  certains 
voulaient,  malgre  les  previsions  des  auteurs  de  la  description,  faire  enlrer  dans 
les  polynevrites,  il  est  aujourd'hui  av6re  par  les  autopsies  de  Marinesco,  de 
P.  Marie  el  Sainton,  etc.,  qu'il  s'agit  d'une  myelopalliie  ncttement  caracterisee 
avec  lesions  des  cordons  posl(:'rieurs,  surtoul  des  cordons  de  Hurdach,  des 
<;ellules  des  cornes  anlerieures  et  des  ganglions  spinanx  :  on  ne  jteul  plus 
decrire  Famyotrophie  Charcot-Marie  av(^c,  les  my()i)nthies,  c'est  au  ehapilre 
des  maladies  de  la  moelle  qn'elle  devniil  Irouver  place,  car  elle  represenle 


ATROPIIIE  MUSCULAIRE  PROGRESSIVE  SPINALE.  C5d 

line  forme  cliniquement  el  anatomiquemenl  bien  diderenci^e  d'amyotrophie 
spinale. 

Mais  ce  n'est  pas  tout,  et,  si  complet  qu'il  paraisse,  le  demembremenl  de 
ramyotrophie  Aran-Duchenne  nous  parait  encore  continuer  ;  Raymond  (')  avait 
signale,  dcVs  1805,  un  cas  de  meningo-myelile  vasculaire  diffuse  syphiliiique 
s  elant  manifeste  cliniquement  par  une  amyotrophic  type  Aran-Duchenne,  raais 
les  douieurs  et  la  par6sie  pr^cedant  I'atrophie  auraient  pu  permettre  de  faire  le 
diagnostic  ;  Lannois  signala  6galement  une  amyotrophic  simulant  le  type  Aran- 
Duchenne  chez  un  syphilitique ;  Raichline  (^)  et  Vizioli(')  presenterent  chacun 
un  cas  d'atrophie  musculaire  progressive  parasypldlitique  quails  supposerenl 
due  a  une  meningo-myelite  vasculaire  difluse.  Nous  appuyant  sur  des  observa- 
tions cliniques  et  anatomiques  personnelles  ou  recucillies  dans  la  litteraturc 
et  sur  des  considerations  etiologiques,  nous  pensons  que  I'amyotrophie  Aran- 
Duchenne  est  la  manifestation  symptomatique  tres  frequente  d'une  myelite  ou 
d'une  meningo-myelite  syphilitique  diffuse  et  que  rien  cliniquement  ne  permet 
parfois  de  distinguer  une  poliomyelite  ant^rieure  chronique  d'une  meningo- 
myehte  syphilitique,  si  ce  n'est  peut-6tre  I'examen  du  liquide  cephalo-rachidien. 

Ainsi  demembree  pour  fournir  des  elements  d'une  part  aux  myopathies,  d'autre 
part  a  la  syringomyelic,  a  la  sclerose  lateralc  amyotrophique,  a  la  pachymenin- 
gite  cervicale  hypertrophique,  a  la  myelite  syphilitique,  I'amyotrophie  Du- 
chenne-Aran  peut-elle  encore  traduire  a  elle  seule  I'existence  d'une  poliomyelite 
ant^rieure  chronique?  Certaines  observations  semblent  le  prouver  (J.  Charcot 
et  Dutil,  D6jerine,  Raymond),  raais  elles  sont  en  si  petit  nombre  qu'on  esl 
presque  en  droit  d'affirmer  aujourd'hui  que  I'ancienne  poliomyelite  anlerieure 
chronique,  definitivement  d6chue,  ne  renaitra  jamais  de  ses  cendres.  Les 
diverses  affections  qui  se  sont  partag6  ses  dopouilles  semblent  avoir  acquis  defi- 
nitivement leur  droit  de  propriete:  les  myeliles  chroniques  diverses,  speciale- 
ment  la  myelite  syphilitique,  partageronl  sans  doute  avec  la  poliomyelite  anle- 
rieure les  tr6s  rares  cas  oil  le  syndrome  d'Aran-Duchenne  esl  observe  pur.  Mais, 
malgre  les  quelques  symptdmes  d'alteration  spinale  que  Ton  peut  constater  chez 
des  myopathiques,  il  semble  bien  pen  probable  que  des  affections  aussi  netle- 
menl  diflferenciees  que  les  myopathies  et  les  diverses  amyotrophies  spinales 
puissent  des  mainlenanl  elre  reunies  en  un  scul  el  meme  groupe  autremenl 
que  par  les  liens  fragiles  de  caracteres  isoles.  Que  les  myopathies  reconnaissent 
pour  cause  soil  une  lesion  primilivement  musculaire,  soil  un  trouble  nerveux 
fonctionnel  ou  organique,  mais  en  tout  cas  le  plus  souvent  non  decelable  par 
nos  moycns  actuels  d'examen  histologique,  la  separation  des  amyotrophies 
myopathiques  et  myelopathiques  semble  toujours  juslifiee  taut  par  I'ensemble 
de  leurs  symptdmes  cliniques,  m6me  si  chacun  d'eux  pris  isolemenl  ne  prt^senle 
pas  une  valeur  absolue,  que  par  I'imporlance  respective  de  leurs  lesions  mus- 
culaires  et  medullaires. 

Dans  ce  chapilre  nous  eludierons  non  la  poliomyelite  anlerieure  chronique, 
mais  toutes  les  amyotrophies  a  type  Aran-Duchenne  (amyotrophies  progressives 
spinales  debutant  paries  membres  sup6rieurs)  qui  ne  se  dislinguenl  pas  de  la 
poliomyelite  anlerieure  par  quelqu'un  des  symptdmes  propres  a  la  syringo- 
myelic, a  la  maladie  de  Charcot  ou  a  la  pachym6ningitc  cervicale;  nous  ne  nous 

(')  Raymond.  Soc.  mdd.  des  hop.,  fevrier  18i)o. 
(*)  RaTciiline.  Congres  de  Moscoii,  IS!»7. 
("')  ViziOLi.  Annali  di  IVcurologin,  1898. 
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dissimuloiis  pas  qu'clles  ne  repondenl  pas  a  une  alleralion  analomiquc  unique 
el  que  Tavenir  en  s6parera  sans  douLc  de  nouvelles  entilc^s  cliniqucs  avec  leur 
substratum  anatomique. 

Etiologie.  —  Vdye  ordinaire  du  debut  est  de  25  a  50  ans,  tres  exceptionnol- 
lement  plus  tot,  quelquefois  plus  tard  ;  I'amyotropbie  spinale  qui  apparall  dans 
Tenfance  a  une  evolution  sp6ciale,  c'est  le  type  Werding-Hofl'mann  qui  sera 
decrit  isolement.  Les  hommes  sont  beaucoup  plus  souvent  frappes  que  les 
Cemmes  ;  dans  aucun  type  d'amyotrophie  progressive,  la  diffc^rence  des  sexes 
n'est  aussi  sensible;  or,  en  comptant  Fensemble  des  amyotrophies  a  celte  epoque 
non  differenciees,  Roberts,  en  ']858('),  avait  deja  Irouve  84  hommes  pour 
15  femmes.  L'/ieredite  ne  parait  jouer  aucun  role  et  toutes  les  observations 
d'amyotrophie  Aran-Duchenne  hereditaire  ou  familiale  datent  d'avant  la  connais- 
:ance  des  myopathies  ;  cependant  on  a  cite  a  titre  de  curiosite  tout  a  fait  excep- 
tionnelle  Famyotrophie  Aran-Duchenne  chez  le  pere  de  deux  myopathiques 
(CenasetDouillet)  (^),  dansla famille  de  plusieurs  myopathiques  (Viard)  (^) :  il  ne 
s'agit  la  bien  A'raisemblablement  que  de  simples  coincidences,  I'amyotrophie 
myelopathique  de  I'adulte  est  toujours  une  affection  acquise  et  accidenlelle. 

La  cause  de  Tamyotrophie  Duchenne-Aran  a  ete  cherchee  dans  toute  la  serie 
des  «  causes  a  tout  faire  »  (P.  Marie)  qui  out  ete  invoquees  pour  toutes  les 
affections  nerveuses  ;  le  froid,  I'arthritisme,  le  surmenage,  les  exces  de  toute 
sorte  ont  ete  accuses  sans  qu'on  ait  fourni  aucune  demonstration  probante  de 
leur  r61e  nocif.  Deux  circonstances  eliologiques  seulement  paraissent  avoir  une 
importance  serieuse  :  le  traicmatisme,  qui  a  ete  signale  dans  d'assez  nombreuses 
observations  dignes  de  foi  (Erb,  de  Buck(^),  Meyer (^),  KienbockC),  P,  Ma- 
rie, etc.),  et  les  infections  ou  intoxications  :  la  rougeole  (Eulenburg,  Niseman), 
la  fi^vre  typhoide  (Benedikt,  Gerard,  Mousson),  le  cholera  (Friedberg),  le  rhu- 
matisme  articulaire  aigu  (Friedreich),  le  diabete  (Nonne),  etc.,  ont  6le  tour  a 
tour  incrimines  ;  les  faits  relativement  nombreux  ou  une  atrophic  musculairc 
progressive  a  succ6d6  a  plus  ou  moins  longue  ^cheance  a  une  paralysie  infantile 
(Ballet  et  Dutil)  C^);  Grandou  (^);  Bernheim  (^),  sont  un  appoint  important  a  la 
theorie  infectieuse,  car  I'origine  infectieuse  de  la  paralysie  infantile  soulenue 
par  Pierre  Marie  des  1892  est  aujourd'hui  universellement  admise. 

Parmi  les  infections,  la  sypJdlis  n'a  joue  jusqu'ici  qu'un  rdlc  discret  dans  la 
pathogenic  de  I'atrophie  Duchenne-Aran;  Aran,  Mac  Dowald,  Thouvenet,  Jean 
Charcot  ont  signale  la  syphilis  dans  les  antecedents  d'amyotrophiques;  Ham- 
mond, Niepce,  Fournier,  Misserbi,  ont  note  la  relation  possible  de  cause  i\ 
effet  enlre  les  deux  affections;  le  professeur  Raymond  a  decrit  la  meningo- 
myelite  vasculaire  diffuse  qu'il  a  trouvee  dans  la  moelle  d'un  syphilitique,  doni 
I'airection  n  avail  differe  que  par  quelqucs  symptOmes  (douleurs.  paresic  pre- 
cedant  Tatrophic)  du  syndrome  de  Duchenne-Aran.  Nous  eslimons  (pie  la 

(•)  HoiiKitTS.  An  essai  of  wanliup  /'iilsi/,  ISoS. 

(*)  Cknas  et  DouiLLET.  Loire  mdd.,  1.")  jnillel  iiS95. 

(■■)  ViAitD.  Thfcsc  dc  I'aris,  1000. 

H  I)E  Bi-CK.  Corigrcs  de  Hnixfllos,  IS'.)'. 

C^)  Meyfck.  Munch,  med.  Woch.,  I90L 

(«)  KiEMiocK.  MimalHchr .  f.  UnfaUlicUk.,  IlKM. 

(')  Hai.i.kt  el  Dutil.  Rev.  dc  m<'d..  iS8l. 

(«)  GiiANDOi-.  Tlifcso  dc  Pnris,  ISO:.. 

(")  Hi;iimm:i.m.  //''''.  '/"'"'/..  IX'-T.. 
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syphilis  est  tres  frequenle  dans  1  etiologie  de  I'amyoLrophie  spinale  (').  Nous 
nous  basons  :  sur  la  frequence  de  la  syphilis  chez  les  malades  que  nous  avons 
observes  et  sur  le  grand  norabre  des  observations  oii,  sans  mfinie  que  la  syphilis 
ait  ele  explicitement  reconnue,  on  la  retrouve  soit  dans  un  episode  de  I'histoire 
des  malades,  soit  dans  certains  stigmates,  soit  dans  rexistence  d'alTeetions 
concomitantes  (tabes,  paralysie  generale,  etc.)  Nous  nous  appuyons  encore  sur 
Textreme  predilection  de  Tamyotrophie  pour  I'Age  adulte  et  le  sexe  masculin ; 
sur  le  delai  de  7  a  15  ans  qui  s'est  ecoule  entre  Taccident  initial  et  le  debut  do 
I'atrophie  dans  presque  lous  les  cas  ou  la  syphilis  a  6t6  avouee,  delai  tout  a 
fait  normal  pour  les  aiVections  medullaires  lerliaires  les  mieux  caracterisees,  le 
tabes  en  particulier;  sur  Finconstance  des  signes  cliniques  soi-disant  dilVeren- 
tiels  entre  la  poliomyelite  anterieure  vraie  et  la  myelite  vasculaire  syphilitique 
dilTuse;  sur  la  constatation  dans  des  cas  d'amyotrophie,  de  lesions  meningees  et 
vasculaires  et  de  lesions  des  cordons  blancs  semblables  a  celles  rencontrees 
par  Raymond;  sur  les  lesions  de'meme  nature  plus  ou  moins  explicitement 
signalees  des  longtemps  par  presque  tons  les  auteurs  qui  ont  fait  des  autopsies 
d'amyotrophiques  (Hayem,  Luys,  Lockardt-Clarke,  Charcot  et  Joffroy,  Charcot 
et  Gombautt,  Darkschevitch,  Alzheimer,  Striimpell,  etc.);  sur  la  constatation 
enfin,  dans  deux  cas,  de  lymphocytose  du  liquide  cephalo-rachidien,  signature 
de  rinflammation  chronique  presque  certainement  syphilitique  de  la  meninge. 
Certains  auteurs  ont  cependant  signale  des  cas  ou,  les  sujets  ayant  eu  la  syphi- 
lis, seules  les  cornes  anterieures  ont  6te  trouvees  atteintes,  oii  m6me  les  vais- 
seaux  ont  paru  a  peu  pr6s  normaux  (^) ;  mais  il  ne  nous  semble  pas  que  I'absence 
meme  de  lesions  vasculaires  constatables  doive  faire  eliminer  avec  certains 
auteurs  I'hypothese  d'une  origine  vasculaire,  syphilitique  en  particulier.  On 
sait  combien  les  elements  cellulaires  de  la  substance  grise  sont  fragiles  et  leur 
nutrition  precaire,  contiee  aux  seules  branches  terminales,  nullement  anastomo- 
sees,  de  Tartere  centrale;  aussi  on  comprend  que  la  moindre  alteration,  soit 
des  plus  fines  branches  vasculaires,  soit  seulement  du  milieu  sanguin,  puisse 
retentir  defavorablement  sur  leur  nutrition  et  sur  leur  existence  ;  nous  rappel- 
lerons  seulement  a  titre  de  comparaison  combien  minimes  sont  parfois,  excep- 
lionnellement  il  est  vrai,  les  alterations  vasculaires  dans  les  moelles  de  para- 
lysies  infantiles,  et  cependant  Forigine  infectieuse  et  vasculo-sanguine  de  la 
paralysie  infantile  est  aujourd'hui  generalement  reconnue. 

En  somme,  quoi  qu'il  en  soit  de  la  frequence  relative  de  la  syphilis,  on  a  pu 
se  rendre  compte  actuellement  que  la  lesion,  isolee  ou  non,  des  cellules  des 
cornes  anterieures  ne  constitue  presque  jamais  uhe  maladie  systematique  primi- 
tive de  la  moelle,  mais  bien  une  lesion  ^secondaire,  due  a  i'influence  primilivc 
d'une  infection,  d'une  intoxication  ou  d'une  toxi-infection.  Cette  lesion  n'est 
done  le  plus  souvent  qn'occasionnellement  sy sterna tisee;  Faction  nbcive  des  toxi- 
ques  ou  des  toxines  est  reellement  elective  sur  les  elements  cellulaires,  ou  bien 
elle  est  diffuse,  mais  se  manifeste  plus  facilement,  cliniquement  et  anatomi- 
quement,  sur  des  cellules  d61icates,  centres  moteurs  et  trophiques,  que  sur 
des  fibres  conductrices  entourees  d'enveloppes  protectrices. 


(')  Lkri.  Congrcs  dc  Rruxellcs,  1905. 

(*)  Dejerine.  Arch,  phys.,  1870  ct  1895.—  Schmans.  Deutsclies  Archio.  f.  Idin.  med.,  XXXXIV, 
—  SciHiLTZE.  Berlin,  kiln.  Work.,  1883.  —  EiSENLOiiR.  Arch.  f.  Psych.,  VIII.  —  Rumpf.  Die 
nyph.  Erkrank.  des  Nervensi/slevis,  1887. 
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Symptomatologie.  —  L  affection  se  manilesle  d'abord  par  une  gene  fonc- 
iionnelle,  par  la  dirficLdlc  a  ex^culer  certains  mouvements,  k  tenir  une  plume, 
a  boutonner  un  vetement,  a  saisir  de  petits  objets,  des  allumettes,  des  pieces  de 
monnaie,  a  ciieillir  une  fleur,  etc.  Ce  sont  d'ordinaire  les  mouvements  des  maim 
qui  sont  les  premiers  troubles,  mais  assez  sou  vent  aussi  ce  sont  ceux  des  6paules, 
il  devient  difficile  de  lever  les  bras,  de  soulever  un  fardeau;  en  general  les  mou- 
vements qui  paraissent  les  premiers  alt^r^s  sont  ceux  qui  sont  le  plus  coutu- 
miers  au  malade;  c'est  ainsi  qu'un  employe  aux  6critures  se  trouve  g6ne  en 
ecrivant,  un  boucher  en  soulevant  des  pieces  de  viande,  un  tisserand  en  ma- 
noeuvrant  le  metier  Jacquard  ;  c'est  ainsi  aussi  que  la  main  qui  Iravaille  le  plus 
semble  souvent  la  premiere  atteinte  (Aran).  On  a  voulu  voir  dans  cette  locali- 
sation premiere  la  preuve  de  Tinfluence  du  surmenage  de  certains  muscles;  il 
nous  semble  plus  naturel  d'y  voir  seulement  dans  bon  nombre  des  cas  la  preuve 
que  la  faiblesse  fonctionnelle,  qui  presque  toujours  precede  la  constatation  de 
I'atrophie  reelle,  se  fait  surtout  remarquer  quand  elle  atleinl  les  mouvements 
les  plus  habituels  et  les  plus  necessaires,  les  mouvements  professionnels  en  par- 
ticulier.  Les  deux  membres  sup6rieurs  paraissent  atteints  non  pas  simultanr- 
ment  en  general,  mais  I'un  apres  Fautre  a  peu  d'intervalle  :  ce  sont  le  plus 
souvent  les  deux  mains  qui  se  prennent,  plus  rarement  les  deux  epaules,  excep- 
tionnellement  la  main  d'un  c6te  el  I'epaule  du  c6t^  oppose;  le  debut  par  les 
bras  (Etienne)  ou  par  le  Ironc  est  tres  exceptionnel,  le  d6but  chez  les  adultes 
par  les  muscles  des  membres  inferieurs  est  tout  k  fait  exceptionnel ;  un  seul  cas 
avec  autopsie  a  ete  rapporte  par  Raymond  et  Philippe  ('). 

Quand  le  malade  vient  se  plaindre  du  trouble  de  ses  mouvements,  un  examen 
attentif  permettra  toujours  de  constater  deja  un  certain  degre  d'amyotroplde. 
Les  muscles  de  Veminence  thenar  sont  en  general  les  premiers  pris,  en  commen- 
t^ant  par  le  court  abducteur  du  pouce,  muscle  le  plus  superficiel  et  le  plus 
externe ;  sa  saillie  ordinaire  fait  place  a  une  depression  limitee  en  dehors 
par  le  bord  devenu  proeminent  du  premier  m6tacarpien ;  au  repos  le  pouce  se 
rapproche  de  I'index.  Les  muscles  de  la  couche  profonde  se  prennent  ensuite. 
I'eminence  thenar  s'aplatit  de  plus  en  plus  et  le  pouce,  qui  est  normalement  sur 
un  plan  anterieur  aux  autres  doigts,  se  met  sur  le  m6me  plan  qu'eux  par  la  pre- 
dominance d'action  de  ses  extenseurs  :  ainsi  se  trouve  constituee  la  «  main  de 
singe  »,  main  plate  caractcristique  de  I'atrophie  musculaire.  L'eminence  hypo- 
thenar  s'atrophic  ensuite  et  se  deprime,  le  5«  metacarpien  fait  saillie  sur  le  bord 
interne  de  la  main. 

Les  interosseux  et  les  lombricaux.se'prennentg6neralemcntapr6s  les  muscles 
thenars,  quelquefois  en  m&me  temps  qu'eux,  ou  mfime  avant  d'apr(is  Eulenburg  : 
les  espaces  interosseux  se  creusent,  les  inelacarpiens  deviennent  saillants,  les 
deuxiemes  et  troisiemes  phalanges  se  fl6chisscnt  alors  que  les  premieres  reslent 
en  extension  et  parfois  se  mettent  en  hyperextension  par  suite  de  la  predomi- 
nance d'action  des  extenseurs  et  llechisseurs  communs  des  doigts  :  c'est  alors 
la  «  main  en  griffe  »  ([u'on  designe  communement  sous  le  nom  de  «  main  de 
Duchenne-Aran  »,  quoiqu'elle  soit  bien  differcnte  de  la  main  que  Duchenne 
avail  decrite  comme  caracterislique.  de  I'atrophie  musculaire  progressive 
(P.  Marie). 

L'alrophie  gagne  cnsiiilo.  souveni  apres  un  assez  long  arrOI,  les  nuiscles  de 


(')  1{.\YM0M)  el  I'liii.ii'i'i;.  Sur.  (le  nrunil.,  iiovcrnbrc  liH)2. 
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VmKint-bras,  les  ncchisscurs  d'abord,  puis  Ics  cxtenseurs  :  les  doigls  se  redres- 
sent  et  la  main  pend  flasqiic  el  ballanle,  incapable  d  aucun  mouvemenl  acLif, 
verilablo  main  do  cadavrc,  «  main  do  sciueleUe  »,  an  bout  d'un  avanl-bra& 


Fid.  HIS  6(.'i. 

Kigiircs  lie  Duchemie  (<lc  Boii 
logne).  —  A)  Main  que  Ton 
appcllc  commiinement  au- 
joiird'liiii  amain  de  Diiciionne- 
Aran  ».  —  B)  Main  que  Du- 
chcnne  considerait  comme 
«  lypique  "  de  son  alrophie 
niusculaire  progressive  :  elle 
appartenait,  suivant  Louie 
.|)roi)ai)ilite,  a  un  syringo- 
inyelique. 

amaiari  dont  les  os  font  saillie  sur  chaquc  cote  et  laissent  entre  eux  une  d^pres- 
sion  occupee  par  quelques  tendons  qui  roulent  sous  le  doigt. 

Souvent  Famyotrophic  s'arrete  la  pendant  plusieurs  mois  on  pliisieurs 
ann^es,  mais  parfois  avant  meme  qu'elle  ait  atteint  un  degre  aussi  prononce  a 
la  main,  elle  a  deja  envahi  d'autres  segments  des  membres,  soil  le  bras,  soil 
plus  souvent  peut-etre  les  epaides  en  epargnant  momentanement  le  bras.  Au 
bras  comme  a  I'avant-bras  les  flechisseurs,  biceps  et  brachial  anterieur,  sont 
atleints  d'abord,  puis  ie  deltoide  et,  parfois  Ires  tardivement,  le  triceps;  le& 
mouvements  de  flexion  de  Tavant-bras  disparaissent,  puis  I'abduction  du  bras, 
enfin  I'extension  de  I'avant-bras;  les  membres  superieurs  pendent  alors  inerte& 
le  long  du  corps,  leur  squelette  apparait  presque  sous  la  peau  et  le  triangle 
osseux  omo-claviculaire  se  dessine  nettement,  separc  par  une  d6pression  de  la 
saillie  de  la  tele  humerale. 

L'atrophie  s'etend  enlin  souvent  aux  muscles  du  tivnc  et  du  cou.  Duchenne 
avail  soigneusemenl  etudie  la  marche  de  l'atrophie  dans  les  diff^renls  muscles 
du  tronc  et  dans  les  faisceaux  de  chacun  d'eux,  mais  nous  ne  savons  encore 
aujourd'hui  si  sa  description  ne  s'applique  pas  plutot  aux  myopathies  qu'aux 
atrophies  myelopathiques.  D'apres  lui  les  faisceaux  moyens  et  inferieurs  du 
trapeze  se  prennent  d'abord,  le  bord  spinal  de  I'omoplate  s'ecarte  de  la  colonne 
vertebrate  en  meme  temps  que  son  angle  externe  s'abaisse  avec  la  t6te  humerale 
et  que  son  angle  inferieur  s'cMeve  legerement  et  vient  faire  saillie  sous  la  peau; 
le  rhomboide  el  I'angulairc"  s'atrophient  ensuite,  ainsi  que  le  grand  dentele, 
et  tout  le  bord  spinal  de  Tomoplale  se  detache  du  tronc  dont  le  separe  bientol 
line  gouttiere  profonde;  les  grands  dorsaux,  les  grands  pectoraux,  les  intercos- 
taux  s'atrophient  et  le  tronc  se  trouve  r^duit  au  «  gril  costal  »  du  squelette. 
Tres  tardivement,  d'apres  Duchenne,  la  portion  claviculaire  du  trapeze  disparail 
et  la  t6te  s'incline  en  avant;  I'excilabilite  exces.sive  des  fibres  de  cette  parlie  en 
ferait,  dit  Duchenne,  rnltimum  morions  de  tons  les  muscles  du  tronc  et  du 
cou;  cette  affirmation  semble  loin  d'lMre  loujours  exacte,  elle  n'est  gu6re  expli- 
cable en  tout  cas,  comme  le  pensait  Duchenne,  par  I'innorvation  do  cette  portion 
claviculaire  par  la  branche  externe  du  spinal,  car  toutes  les  parties  du  trapeze 
sont  egalemcnl  innervecs  par  le  spinal  (Poirier  et  Richer).  Les  muscles  sacro- 
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spinaux,  exlcnseurp  du  Lronc,  el  les  muscles  de  rabdomen,  flechisseurs,  diini- 
nucnt  cnsuite  de  puissance  ct  la  colonne  verLebrale  s'incurvc  soil  en  avanl,  soil 
en  an-ierc,  le  plus  souvenl  aussi  un  peu  vers  la  droile  ou  vers  la  g-auche. 

Exceplionnellemenl  el  tres  tardivemenL  seulemcnL  les  muscles  des  rnembres; 
inferleurs  s'alrophient  en  commencant  par  les  fl6chisseurs  du  pied  sur  la  jambe 
el  de  la  cuisse  sur  le  bassin.  Ouelquefois  Talteinte  des  muscles  de  la  respiration 
produil  une  asphyxie  croissanle  qui  se  lermine  par  la  mort  au  milieu  de  crises 
dyspneiqucs;  peut-6tre  I'alrophie  de  la  musculalure  viscerale,  signalee  dans  un 
cas  par  Leri,  n'csl-elle  pas  pour  rien  dans  celle  asphyxie  d'origine  soi-disani 
bulbaire  (muscle  cardiaque,  muscles  de  Reissessen). 

L'alrophie  des  muscles  de  la  face  n'esl  nullement  exceplionnelle  comme  on 
I'enseigne  courammenl,  mais  ce  sont  les  muscles  superficiels,  les  peauciers, 
qui  sonl  alleinls  el  la  face  prend  un  aspecl  uniformemenl  emacie,  lr6s  caracle- 
rislique;  en  tout  cas  Taspect  est  loujours  Ires  different  de  cclui  de  la  paralysie 
labio-glosso-laryngee. 

Les  aphincters  sont  loujours  respectes;  une  constipation  opiniStre  constateo 
parfois  depend  peut-6tre  d'unc  atrophic  de  la  musculalure  intestinale. 

Au  debut,  la  g6ne  fonctionnelle  elant  presque  loujours  le  premier  signe,  on 
ne  pent  affirmer  que  la  par6sie  n'a  pas  precede  I'amyolrophie,  mais  plus  lard  on 
pent  loujours  s'assurer  que  Timpotence  est  proportionnelle  au  nombre  des 
fibres  disparues;  la  paralysie  vraie,  Timpotence  motrice  absolue,  ne  sur- 
vient  que  quand  le  muscle  est  reduit  a  un  nombre  de  fibres  tout  a  fait  minime. 
insuffisant  pour  qu'un  mouvement  se  produise  sous  Tinfluence  soil  de  I'excitation 
volontaire,  soil  de  I'excitation  reflexe  ou  electrique  :  celle  jiredominance  de. 
I'alrojjJue  sur  la  paralysie  est  la  decouverte  fondamentale  de  Duchenne,  c'esl 
sur  ce  symptome  qu'est  bas6e  I'existence  de  toutes  les  amyotrophies  progres- 
sives. Quant  a  la  topographic  de  I'alrophie,  elle  ne  peut  servir  de  base  au  dia- 
gnostic du  siege  de  la  lesion,  la  distribution  des  troubles  moteurs  de  cause 
meduUaire  ne  differant  pas  de  celle  des  troubles  moteurs  de  cause  radiculaire 
(Cestan  et  Huet)  (')■ 

Dans  la  majorite  des  cas,  quand  on  examine  un  amyolrophique,  on  constate 
Ires  pr^cocement,  dans  les  muscles  en  voie  d'atrophie  ou  dans  ceux  que  Talro- 
phie  menace,  des  contractions  fxbrillaires  ou  fasciculaires  :  elles  donnent  I'im- 
pression  de  cordelettes  qui  souleveraient  brusquement  la  peau  suivant  la 
direction  des  fibres  du  muscle  ;  ces  contractions  ne  se  produisent  d'ordi- 
naire  que  sur  une  partie  de  leur  longueur;  g^neralement  brusques,  elles 
se  propagent  parfois  suivant  un  mouvement  ondulaloire ;  parfois  nom- 
breuses,  presque  continues  et  presque  gen^ralisees  a  loule  la  musculature, 
elles  sont  d'autres  fois  rarcs,  limitees  a  un  petit  nombre  de  muscles,  et  n^cessi- 
tent  une  recherche  et  un  examen  prolonges ;  le  malade  peut  parfois  guider  ces 
recherches,  car  il  sent  se  produire  ces  conlraclions  involontaires.  Les  excita- 
tions de  toutes  sortes  peuvent  les  faire  apparaitre,  un  pincement,  une  friction, 
une  16gere  percussion  ou  la  simple  impression  du  froid  quand  on  fait  d6sha- 
biller  le  malade.  Elles  sont  rarement  assez  multiples  sur  un  mOme  groupe 
musculaire  pour  produire  de  veritables  mouvcments  du  segment  de  nuMubre 
correspondanl.  Les  contractions  fibrillaires  out  une  valeur  reelle  pour  le  dia- 
gnostic, mais  nuUemenl  nne  valcni-  absolue  :  on  les  observe  dans  presque  tons 

(•]  Cestan  ct  Huet.  Icomgr.HalpiLr.,  1902,  I,  p.  I. 
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Ics  cas  craniyolrophies  spinales,  il  est  vrai,  mais  aussi  bien  dans  la  syringo- 
myelic, la  sclerose  laleralc  amyotropliique,  etc.,  que  clans  ramyolrophie  Aran- 
Duchenne;  de  plus  on  peuL  les  observer  aussi,  quoique  bien  plus  rarcmenl, 
dans  des  alrophics  niyopaUiiqucs  (Zinimerlin,  Hilzig,  Oppenheimer,  Leri,  etc.) 
ct  mOme  chez  des  hysLeriques,  des  neuraslheniques  el  de  simples  nevropaLlies. 

Les  re/lexes  lendiwux  sont  le  plus  souvent  diminues  des  le  debuL;  celle 
diminution  semble  bien  plus  precoce  que  dans  les  myopathies  ou  generalement 
elle  est  proportionnelle  a  I'atrophie;  cependant  Leri  a  trouve  cliez  plusieurs 
myopathiques  des  services  de  P.  Marie  et  de  Babinski  I'abolition  des  reflexes 
tendineux,  rotuliens  en  particulier,  malgre  I'integrile  parfaite  des  muscles 
correspondanls  (');  la  diminution  et  la  disparition  des  reflexes  tendineux  ne 
pent  done  pas  avoir  une  valeur  absolue  pour  le  diagnostic  de  I'atrophie  myelo- 
palhique.  Ouant  a  Fexageration  des  reflexes,  elle  ne  pent  theoriquement  pas 
faire  partie  du  syndrome  de  la  poliomyelite  ant^rieure  chronique,  alors  qu'au 
rontraire  efle  est  un  des  premiers  signes  de  la  sclerose  laterale  amyotropliique; 
mais  nous  avons  dit  que  Tamyotrophie  Aran-Duchenne  peut  etre  frequemment 
l  expression  d'une  myelite   ou   d'une  meningo-myelitc   difl'use,  syphililique 
surtout;  dans  certains  de  ces  cas  on  peut  voir  Tatteinte  progressive  des  i'ais- 
ceaux  pyramidaux,  succedant      celle  des  cornes  anterieurcs,  se  manifester 
lardivement  par  Vexageration  des  reflexes  tendineux  (Raymond)  ainsi  que  par 
I'extension  des  orteils  (Leri);  on  a  alors  un  tableau  clinique  un  peu  analogue 
a  celui  de  la  sclerose  laterale  amyotrophique,  mais  la  lente  evolution  et  la  pro- 
gression de!5  symptomcs  permettront  souvent  le  diagnostic  de  meningo-myelitc 
syphililique. 

La  coniractilUe  elcclrique  des  muscles  varie  suivant  la  periode  de  ratrophie, 
et  cela  non  seulement  pQur  chacjue  muscle,  mais  pour  chaque  I'aisceau  muscu- 
laire.  La  contraclilite  faradiqiie  diminue  progressivemenl  au  fur  et  i\  mcsure  de 
l  atrophie  des  differentes  portions  et  ne  disparait  complelement  que  quand  lous 
les  faisceaux  du  muscle  ont  disparu;  mais  elle  peut  persister  dans  certaines 
parlies  d'un  muscle  alors  que  les  parties  voisines  ne  reagissent  plus  :  I'ana- 
lomie  pathologique  explique  ces  differences  en  montrant,  comme  nous  le  ver- 
rons,  des  iaisceaux  complelement  atrophies  a  cote  d'autres  faisceaux  du  mfime 
muscle  presque  complelement  intacts.  La  contraclilite  yal.vanique  reste  long- 
temps  normale,  puis  diminue  quand  le  nombre  des  fibres  saines  a  sensible- 
ment  diminue,  puis  augmente  de  nouveau,  mais  avec  inversion  de  la  formule 
normale,  (juand  le  nombre  des  fibres  en  voic  de  degeneration,  quoique  non  com- 
plelement atrophiees,  Tcmporte  sur  le  nombre  des  fibres  saines  (Erb),  enfin 
diminue  de  nouveau  et  disparait  definilivement.  On  peut  done  trouver,  dans  cer- 
lains  cas  el  k  une  cerlaine  periode  de  revolution,  la  reaction  de  degenerescence, 
soil  complete,  soil  le  plus  souvent  parlielle,  dans  un  nombre  de  muscles  tou- 
jours  Ires  limitc.  La  reaction  de  degenerescence  serait,  d'apr^s  les  recherches 
de  Babinski  sur  la  conti-actilite  des  muscles  du  cadavrc,  la  reaction  propre  aux 
fibres  rausculaires  rendue,  par  suile  de  la  suspension  de  Tinflux  nerveux,  inde- 
|K'ndanle  de  la  reaction  due  aux  filets  nerveux  intra-musculaires  :  aussi  cctte 
reaction  est-elle  beaucoup  plus  IVequente  dans  les  atrophies  spinales  que  dans 
les  myopathies,  mais  elle  n'en  est  pas  pathognomonique  et  de  nombreux  auleurs 
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TonL  signalee  clans  des  atrophies  myopalhiques  (Zimmcrlin,  Houbner,  Erb, 
Landouzy  et  Dejerine,  Eisenlohr,  Spillmann  ('),  Abadie  et  Donoyes(«),  etc.). 

Les  muscles  en  voie  d'alrophie  se  fatiguent  beaucoup  plus  vile  que  les  mus- 
cles  normaux  sous  rinlluencc  du  courant  eleclriquc  el,  recouvrent  beaucoup 
plus  lentement  leur  excitabilile  (Onimus  eL  Legros). 
L'excitabilile  61ectrique  des  nerfs  est  normale  ou  diminuce,  rarement  abolio. 
La  conlraction  dtplegique,  d6crite  par  Remak,  est  un  phenom^ne  rare  :  elle  con- 
siste  en  contractions  bilat6rales  des  muscles  des  membres  superieurs  atrophies 
quand  on  place  le  pole  negatif  d'une  pile  au-dessous  de  la  cinquieme  vertfebre 
cervicale,  le  p6le  positif  entre  la  premiere  et  la  cinqui6me,  surtout  dans  la  fos- 
sette  carotidienne;  11  s'agirait,  d'apres  Remak,  de  contractions  reflexes  dues 
a  I'excitation  du  ganglion  cervical  superieur  du  sympathique.  Le  palmo-spa^rnc, 
decrit  par  Walter,  est  un  autre  phenomene  rare,  c  est  une  sorte  d'agitation  de 
la  main  qui  se  produit  quand  on  interrompt  un  courant  faradique  ou  galva- 
nique  traversant  les  muscles  du  membre  superieur. 

L'absence  de  troubles  de  la  sensibiUte  objective  est  le  symptome  le  plus 
important  qui  distingue  aujourd'hui  I'atrophie  Duchenne-Aran  de  la  syringo- 
myelic; aussi  I'existence  de  troubles  sensitifs  a-t-clle  permis  de  ranger  dans 
cette  derniere  aiTeclion  un  «  bon  tiers  des  cas  »  decrits  par  Duchenne.  Mais  il 
n'en  est  pas  de  m6me  des  troubles  subjectifs,  et  dans  un  irhs  grand  nombre  des 
observations  publiees  on  trouve  signales  au  d6but  soit  des  douleurs  vagues, 
des  fourmillements,  des  sensations  d'engourdissement,  soit  parfois  des  pheno- 
menes  douloureux  plus  intenses,  fixes  ou  mobiles,  durables  ou  fugaces,  appa- 
raissant  en  differents  points  du  corps  et  specialement  dans  les  muscles  qui  vont 
etre  atteintspar  I'atrophie;  ces  douleurs  diminuent  ou  disparaissent  le  plus  sou- 
vent  quand  les  muscles  s'atrophient,  elles  reparaissent  quelquefois  en  d'autres 
points  quand  d'autres  groupes  musculaires  vont  6tre  frappes.  Vulpian  ("■)  avail 
deja  beaucoup  insiste  sur  I'existence  et  le  caractere  de  ces  douleurs  au  d6but 
de  I'atrophie  Duchenne-Aran,  II  est  certain  que  des  douleurs  tenaces  doivent 
faire  penser  a  une  autre  lesion  qu'a  une  poliomyelite  anterieure,  specialement 
a  une  meningo-my61ite  :  leur  presence  pent  6tre  un  bon  signe  diflerentiel  des 
deux  processus  anatomiques,  mais  leur  absence  n'exclut  nullement  I'idee  do 
meningo-myelite,  en  particulier  de  meningo-myelite  syphilitique  (Leri). 

Les  exlr6mites  des  membres  atrophies  sont  parfois  froides  et  legerement 
cyanosees,  parfois  plus  bu  moins  oed6matiees.  On  ne  constate  qu'a  titre  de 
coincidence  des  eruptions  diverses,  lichenoides,  ecz6mateuses,  etc.  La  fragilit6 
des  OS  et  les  arthropathies  semblables  a  celles  du  tabes  et  de  la  syringomyelic 
que  Ton  a  exceplionnellement  signalees  (Etienne)  sont  peut-6lre  symptomatiques 
de  rarayolrophie  par  myehte  syphilitique. 

Marche.  Dur^e.  Terminaison.  —  L'evolulion  de  I'atrophie  Duchenne- 
Aran  est  essentiellement  ca|)ricieuse ;  d  ordinaire  lout  a  fait  chronique  el  len- 
tement progressive,  elle  dure  qualrc,  cinq,  six  ans;  mais  fr6quemment  de  longs 
arrets  enlrc  ratteinte  des  din'6renls  groupes  musculaires  marquent  les  elapes 
d'une  maladie  qui  proc6dc  par  sauts  et  qui  ne  se  terminera  qu'au  boiit  de  dix, 
quinze,  vingt  ans;  ces  arrfils  peuvent  m^me  (M,re  delinilifs  et  le  mala(h^  pent 
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survivre  jusqu'^i  un  j\ge  avance  avec  une  alrophie  plus  ou  moins  elenduc  ; 
lout  h  fait  exceptionnellemcnt  on  a  m6me  cil6  des  cas  de  retrocession  veri- 
table sous  rinfluence  d'un  Iraitcment  appropri(^,  et  des  muscles  tr6s  atrophies 
auraient  recouvre  une  partie  de  leur  volume.  D'autres  ibis  Faffection  prend  une 
marche  subaigue  et  se  termine  en  dix-huit  mois,  deux  ans,  avec  une  atrophic 
presque  generalisee  :  c'est  peut-6tre  surtout  aux  atrophies  par  my61ite  syphi- 
litique  que  s'applique  celte  evolution  rapide ;  cette  hypoth6se  expliquerail  la 
remarque  faite  par  Duchenne,  a  savoir  que  Tatrophie  est  moins  progressive 
quand  elle  s'est  developpee  sous  I'influence  apparente  ou  reelle  d'une.  cause 
exterieure  bien  d6termin6e.  Mais  en  tout  cas,  si  revolution  rapide  doit  peut-6lre 
faire  songer  a  la  my6lite  syphilitique  dilTuse,  la  lenteur  extreme  de  revolution 
ne  permet  pas  d  affirmer  la  poliomyelite  anterieure  vraie  :  un  des  malades 
syphihtiques  que  nous  avons  examines  a  survecu  16  ans,  un  autre  paraissait 
encore  en  parfaite  sante  generale  au  bout  de  18  ans. 

Le  plus  souvent  ralTection  se  termine  par  une  maladie  intercurrente,  la 
tuberculose  en  particulier;  plus  rarement  elle  pent  par  elle-meme  amener  la 
mort,  soit  par  atrophic  du  diaphragme,  soit  par  envahissement  des  centres 
bulbaires  de  la  respiration  et  du  coeur,  soit  peut-etre  par  atrophic  de  la  mus- 
culature viscerale  (muscle  cardiaque,  muscles  de  Reissessen,  etc.). 

Diagnostic.  —  L'atrophie  musculaire  progressive  Duchenne-Aran  devra,6tre 
distinguee  d'abord  de  toute  une  serie  d'affections  ou  I'amyotrophie  est  un  ph6- 
nomene  secondaire,  cons(^cutif  a  la  paralysie,  ensuite  de  rensemble  des  myopa- 
thies dont  la  localisation  et  revolution  speciales  r6v61eront  facilementla  nature, 
enfin  de  toute  une  categoric  d'affections  dans  lesquelles  le  syndrome  d'Aran- 
Duchenne  se.  trouve  au  complet,  mais  associ6  a  difl'erents  sympt6mes 
caracteristiques  d'une  alteration  m6dullaire  surajoutee  a  celle  des  cornes 
ant^rieures.  Parmi  les  premieres  de  ces  affections  nous  signalerons  la  paralysie 
infantile  et  la  paralysie  spinale  aigue  de  I'adulte,  les  paralysies  radiculaires  du 
plexus  brachial,  les  nevrites  infectieuses  ou  toxiques,  la  n6vrite  saturnine  entre 
autres;  parmi  les  secondes,  la  myopathic  facio-scapulo-humerale  de  Landouzy 
et  Dejerine  et  la  myopathic  scapulo-hum6rale  d'Erb;  parmi  les  dernieres,  la 
sclerose  la lerale  amyotrophique,  la  syringomyelic,  la  lepre  nerveuse,  Themato- 
myelie,  la  pachymeningite  cervicale  hypertrophique,  l'atrophie  musculaire  de 
certains  tabetiques.  Comme  bon  nombre  de  ces  affections  sont  beaucoup  plus 
fr6quentes  que  I'amyotrophie  Aran-Duchenne  pure,  il  conviendra  de  n'admettre 
ce  dernier  diagnostic  que  par  elimination. 

La  paralysie  infantile  se  distingue  facilement  des  amyotrophies  par  son  debut 
brusque  dans  la  seconde  enfance  au  milieu  d'un  cortege  symptomatique 
bruyant  el  febrile,  par  I'appariLron  des  le  debut  d'une  paralysie  6tenduc  dont 
revolution  ullerieure  sera  regressive  et  non  progressive,  et  par  rapparition  de 
I'amyotrophie  seulement  apr6s  la  regression  partielle  de  la  paralysie.  La  para- 
lysie spinale  aigiiede  I'adulte,  dont  on  a  mis  en  doute  les  tr6s  rares  observations, 
a  la  m6me  symptomalologie,  rage  seul  difffere. 

L'unilateralile  ordinaire  des  paralysies  radiculaires  du  plexus  brachial,  leur 
origine  generalement  Iraumatique,  parfois  par  compression  ou  par  infection 
de  voisinage,  la  predominance  de  la  paralysie  sur  l'atrophie,  les  troubles  de  la 
s(!nsibilitc  objective  et  les  troubles  oculo-pupillaires  qui  caracl6risent  le  type 
total  et  le  type  inferieur,,  permeltront  un  facile  diagnostic. 
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La  mivnte  sali(}'mne  tUhnie  il'ordinaire  par  Jos  cxlcnseurs  dcs  doigLs,  inais 
rile  nITocle  pacfois  primilivemenL  le  lypo  Aran-Duchonne  (.Mol)ius,  Rcmak, 
M""^  Dojoriiio)  :  le  diagnosLic  pent  elre  Lres  diClicile  cL  sc  baser  iiniqnemenl  siir 
revolution  de  la  nevrile,  sur  la  paralysie  |ilus  on  moins  marcjuee  dn  debut,  snr 
la  notion  ^tiologique  professionnellc  et  snr  la  constatation  des  stigmates  et 
accidents  saturnins  (lisere  gingival,  coliques  de  plomb,  etc.),  sur  I'cxistcnce  dc 
la  reaction  de  degen(^rescence  et  Fabsence  de  contractions  fibrillaires;  la  mort 
pent  ineme  etrc  la  consequence  de  Fapparilion  de  sympt6mes  bulbaires  (Straus 
et  lienugas,  Fitz  (')  ). 

Les  myojjdtkicA  dillerent  de  I'amyotrophic  spinale  par  leur  debut  dans  le 
jeune  Age,'  lenr  caractere  familial  et  h6reditaire,  I'absence  ordinaire  de  con- 
tractions fibrillaires  et  de  reaction  de  deg6nerescence,  la  localisation  de 
l  aniyotropbie  et  la  lenteur  de  revolution,  I'existence  assez  fr6quenle  de  pseudo- 
hypertrophic et  de  noeuds  musculaires  dus  a  la  predominance  de  Falrophie  sur 
les  extremites  des  muscles,  du  deltoide  enlre  autres.  Le  type  facio-scapulo-hit- 
meral  de  Landouzy-Dejerine  debute  dans  la  seconde  enfance  on  Fadolescence 
par  les  muscles  de  la  face  et  se  propage  aux  muscles  de  la  ceinture  scapu- 
laire;  le  lype  sea/) u I o-hwneral  de  Erb  debute  dans  Fadolescence  par  les  muscles 
de  Fepaule  et  du  bras  et  se  propage  rarement  et  tardivement  aux  muscles  de 
Favant-bras  et  de  la  main. 

La  sclerose  laterale  amyolrophiquc  se  distingue  par  Fexageration  precoce  des 
rellexes  tendineux,  par  Fapparition  precoce  aussi  de  Fextension  des  orteils  el 
d'un  etat  marqu6  de  contracture,  i)ar  Fevolution  d'ordinaire  plus  rapidement 
progressive;  on  devra  ni6me  soupgonner  les  cas  de  soi-disant  maladie  de 
Charcot  datant  de  10,  15,  20  ans  de  n'6tre  que  des  rayelites  avec  atteinte 
progressive  des  cornes  anterieures  et  des  faisceaux  lat^raux  :  Fevolution  seule 
et  la  connaissance  des  antecedents  permettront  alors  un  diagnostic.  L'apparition 
du  syndrome  labio-glosso-Iarynge  soit  au  debut,  soit  a  la  fin  d'une  amyotrophic 
progressive,  permettrait,  d'apres  Dejerine,  d'affirmer  la  sclerose  laterale. 

La  dissociation  de  la  sensibilite  (abolition  des  sensibilites  douloureuse  el 
lliermique  avec  conservation  de  la  sensibilite  tactile)  esl  le  principal  signe 
diagnostique  de  la  syringomyelie ;  les  troubles  vaso-molcurs  et  trophiques,  les 
deviations  de  la  colonne  vertel)rale,  Fexageration  frequente  des  reflexes  rotu- 
liens  s'ajouteront  pour  le  diagnostic  aux  troubles  sensitifs.  La  maladie  dc 
Morvan  est  aujourd'hui  considerec  comme  une  forme  de  syringomyelic  avec 
predominance  d'alterations  trophiques  (panaris). 

La  lepre  nerveuse  pent  devoir  Famyotrophie  qui  la  caracterise  souvent  ;'i 
Fexistence  d'une  polynevrite,  mais  le  bacille  de  Hansen  a  ete  decouvert  dans  la 
moelle  m6me  el  il  est  Ires  vraisemblable  que  les  lesions  des  6l6ments  cellu- 
laires  de  la  substance  grise  peuvent  en  etrc  aussi  Forigine  :  celte  amyo- 
trophic frappe  surtout  les  mains  et  alfecte  parfois  le  type  de  Duchenne- 
Aran,  mais  elle  se  distingue  de  Famyotrophie  Aran-Du'-henne  i)rogressive 
par  des  symptOmes  (jui  lui  sonl  communs  avec  la  syringoniyelie,  tels  que 
sensibility  <lissoci6e,  troubles  trophiques,  etc.,  et  par  des  .^ympU^mes  propres 
comme  les  plaques  d  anesthesie,  Fepaississement  des  troncs  nerveux,  specia- 
lement  du  eubilal  <lans  la  gouttierc  olecrauienne,  la  concomitance  |)arfois  de 
nodules  lepreux,  elc. 
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U liema tomyelie  ancienne  avec  aLropIiic  do  muscles  dc  la  main  cL  do  I'avanl- 
bras  se  distingue  par  la  rapidiL6  de  son  evolution,  la  notion  (Vequonte  d'un 
traumatisme,  la  sensibililo  dissocioo,  parfois  les  troubles  oculo-pu[)illaires  on  lo 
svndromo  de  Brown-Soquard  (h6miparaplegie  avec  hemianestliosio  croisee). 

La  pac/iyiiieningite  cervicate  /njperlrophique  est  consideree  aujourd'hiii 
comme  etant  le  plus  souvent  sous  la  dependance  d'une  syringomy^lie  ou  (Tune 
nieningo-my61ite  infectieuse  ou  toxiquc,  notamment  sypliilitique  ou  tubercu- 
leuse;  parfois  cependant  elle  serait  primitive,  fibreuse,  telle  que  la  concevaient 
Charcot  et  JoITroy  :  elle  se  distinguerait  par  de  violentes  douleurs  nevralgiques 
de  la  nuque,  du  cou,  des  bras,  parfois  du  tronc,  par  I'exageration  des  reflexes 
tendineux,  par  I'absence  des  contractions  fibrillaires  et,  dans  les  cas  ou  elle 
est  symptomatique,  par  les  signes  cliniques  des  affections  dont  elle  depend. 

L'atrophie  musculaire  peut  chez  certains  tabctiques  prendre  la  distribution 
de  l'atrophie  Aran-Duchenne  :  cette  atrophic  serait  due  pour  Dejerine  a  une 
nevrite,  pour  Pierre  Marie,  Condoleon  a  une  lesion  spinalc.  Raymond  et  Phi- 
lippe (')  ont  recemment  constats  dans  5  cas  d'amyotrophie  assez  etendue  chez 
des  tabetiqucs  une  atrophic  primitive  des  grandes  cellules  radiculaires,  une 
poliomyelite  anterieure  associee  au  tabes;  les  observations  d'atrophie  musculaire 
progressive  associee  au  tabes  ne  sont  pas  tres  exceptionnellos  et  Leyden,  Char- 
cot et  Pierret,  Schairer  avaient  dej^i  admis  dans  quelques  cas  I'existence  d'une 
poliomyelite  anterieure.  II  ne  semble  pas  illogique  aujourd'hui  d'admeltre  que 
les  deux  processus  coincident  :  la  meningo-myelite  syphilitique  serait  I'origine 
du  tabes  par  sa  localisation  sur  la  meninge  et  le  cordon  posterieur  (P.  Marie 
et  Guillain),  de  l'atrophie  Aran-Duchenne  par  sa  localisation  sur  les  cornes 
anterieures. 

Nous  n'avons  pas  ose  separer  encore  de  la  poliomyelite  antt'rieure  chronique 
la  m(hiingo-myelile>iijpJiilillque  a  type  Aran-Duchenne  que  I'avenir  dilTere.nciera, 
mais  dont  le  diagnostic  clinique  n'est  encore  possible  que  dans  nn  certain 
nombre  de  cas.  Nous  ne  consid^rons  en  eU'et  comme  constants  et  caracteris- 
liques  aucun  des  trois  signes  diH'erentiels  qui  en  ont  ete  donnes  (^)  :  paresie 
precedant  l'atrophie,  douleurs,  evolution  rapide.  La"  paresie  semble  toujours 
preceder  l'atrophie,  mt'me  dans  les  cas  de  poliomyelite  qui  paraissent  les  mieux 
caracterises,  parce  que  la  gene  fonetionnelle  est  toujours  le  premier  })heno- 
mene  qui  6veille  I'attention;  revolution  la  plus  lente  peut  se  rencontrer  dans  les 
meningo-myelitcs  syphilitiques;  cnfm  les  douleurs,  qui  peut-etre  existeraient 
dans  certaines  poliomyelites,  ne  sont  en  tout  cas  pas  constantes  dans  la  myelito 
syphilitique,  ou  du  moins  sont  tellement  minimes  qu'elles  passent  ais6ment 
inapercucs.  Cependant  I'existence  de  douleurs  persistantes  et  la  rapidite  de 
revolution  devront  faire  songer  a  la  syphilis  en  presence  d'une  amyotrophic 
Aran-Duchenne;  si,  tardivement,  apparaissent  I'exageration  des  reflexes  rotuliens 
et  I'extension  des  orteils,  le  diagnostic  se  trouvera  encore  conRrmc ;  peut-etre 
pourra-t-il  6tre  ctabli  avec  certitude  quand  a  ces  symptomes  s'ajouleront  :  I"  le 
signe  d'Argyll-Robertson,  signe  pr6coce  de  syphilis  du  syst6me  nerveux  central 
d'apres  Babinski  et  Charpentier,  dont  la  constatation  a  une  grande  importance, 
mais  qui  peut  faire  defaut  dans  les  amyotrophies  progressives  les  plus  sftre- 
ment  syphilititjues;  2°  la  lymphocylose  du  liquide  cephalo-rachidien  que  nous 
avons  rencontree  dans  trois  cas  :  celle-ci  peut  d'ailleurs  (Mro  tres  moderee  et 

(')  Raymond  oI  Philippe.  >ior..  dc  iiciirnl.,  ddccinhfo  lOO'i. 
(*)  A.  Lkiu.  Corigros  de  neiirol..  Rriixollos,  lixri. 
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peul-elre  'm6me  manquer  compl6lement  dans  les  cas  trfes  anciens  ou  le  proces- 
sus parait  6teint. 

Anatomie  pathologique.  —  Moelle.  —  La  lesion  fondamenlale  de  toule 
amyotrophie  spinalo  esl  la  destruclion  progressive,  la  diminution  de  volume  et 
de  nombre  de^  \yrande8  cellules  radiculaires  des  comes  anterieures.  La  moelle 
conserve  genth^alemenl  son  volume  normal,  il  n'est  cependant  pas  exceptionnel 
de  la  Lrouver  petile,  aplatie  d'avant  en  arri^re,  parfois  m6me  inegalement  volu- 
mineuse  des  deux  c6l6s:  dans  ces  cas  on  peuL  souvent  constater  Foeil  nu  sur 
une  coupe  la  diminution  de  volume  des  cornes  anterieures. 

Les  cellules  des  cornes  anterieures  s'alrophient  progressivement,  une  k  une, 
et  sur  une  coupe,  a  c6te  de  cellules  r^duites  a  un  amas  pigmenlaire,  on  ren- 
contre jusqu  a  une  periode  Ires  tardive  des  cellules  plus  ou  moins  nombreuses 
qui  paraissent  encore  en  parfait  etat  et  dans  lesquelles  la  niethode  de  Nissl,  la 
seule  a  employer  pour  I'etude  des  deg6nerescences  cellulaires,  ne  monlre  pas  la 
moindre  16sion.  C'est  gen^ralement  la  region  cervicale,  et  dans  cette  region  le 
groupe  antero-interne,  qui  sont  frappes  d6s  le  d6but.  L'atrophie  des  cellules  est 
toujours  preced6e  de  I'excentration  du  noyau  et  de  la  disintegration  des  corps 
chroma tiques  qui  deviennent  poussiireux;  les  prolongements  se  relractent,  la 
cellule  devient  irregulierement  triangulaire,  puis  globuleuse ;  un  amas  pigmen- 
laire jaunatre  se  forme  le  plus  souvent  a  I'une  de  ses  extr6mites  et  petit  a  petit 
envahit  la  totalite  de  la  cellule;  il  repousse  completement  le  noyau  a  la  peri- 
pheric et  ne  laisse  autour  de  lui  que  quelques  grains  chromatophiles  plus  ou 
moins  intacts;  dans  une  derniere  phase  enfin  le  noyau  et  I'amas  pigmentaire  lui- 
meme  fmissent  par  disparaitre.  Cette  forme  d'  «  atropine  pigmentaire  »  est  la 
plus  commune,  elle  n'est  pas  la  seule  :  certaines  cellules  paraissent  subir 
Vatroplde  simple  apres  la  chromatolyse  et  sont  riduites  bientdl  a  des  elements 
plus  ou  moins  Iriangulaires,  globuleux  ou  en  navettes,  dans  lesquels  le  micro- 
scope distingue  encore,  a  peine  un  noyau  excentrique,  pliss6  et  atrophia.  Rare- 
ment  Tatrophie  de  la  cellule  est  pr6c6dee  d'une  phase  de  tumefaction  trouble 
avec  ou  sans  etat  vacuolaire  ou  deg6n6rescence  pigmentaire,  plus  exception- 
nellement  encore  la  cellule  hypertrophiee  palit  et  s'estompe  au  point  de 
devenir  invisible  en  subissant  une  desagrigation  moliculaire. 

Cette  lesion  des  cellules  radiculaires  anterieures,  toujours  accompagnee  d  une 
rarefaction  des  fibrilles  des  cornes  anterieures,  est  la  seule  lesion  conslante  des 
amyotrophies  spinales.  Dans  certains  cas  do  myopathic,  des  lesions  de  m6me 
genre  ont  6le  trouv6cs  dans  la  moelle  (Krb,  Schultze,  Kahlcr,  Frohmaier  et 
Heubner,  etc.),  mais  leur  inconstance  est  telle  que  la  disparition  des  cellules 
des  cornes  anterieures  pent  tUre  ncanmoins  consideree  comme  la  caracteris- 
tique  des  amyotrophies  spinales  telles  qu'cUes  sont  aujourd'hui  classees;  il 
ne  faut  pas  oublier  d'ailleurs  que  les  cellules  des  cornes  anterieures  vivent 
et  6voluent  comme  tons  les  elements  cellulaires  el  que  Ton  pent  lrouver  loutes 
les  ddg6ncrescences  cellulaires  dans  les  moclles  les  plus  normales  (Nissl).  II  sera 
peut-<Hre  un  jour  demontr6  que  les  myopalliies  relevent  soil  d'un  trouble  fonc- 
lionnel  des  grandes  cellules  radiculaires  soil  d'une  alteration  organiquc  non 
conslatable  i)ar  nos  moyens  d'investigation  acluels;  mais  m6me  dans  ce  cas 
la  <lilTerence  primordiah;  d'iniporlance  des  lesions  dans  les  deux  ordres 
d'alfcctions  maintiendra  enlre  elles  la  division  analoniitiue  et  clinique  aujour- 
d'hui adoptee. 
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Des  lesions  inconsLanles  cliverses,  les  unes  tardives  et  secondaires,  les  aulres 
precoces  et  peut-^tre  primitives,  atteignent  plus  ou  moins  frtkiucmment  loules 
les  autres  parties  de  la  moclle  et  de  ses  enveloppcs  :  substance  grise  et  substance 
blanche,  vaisseaux,  meninges. 

Dans  la  suhslance  grise  le  tissu  nevroglique  est  souvent  epaissi,  plus  dense 
(|ue  normalement,  les  cellules-araignees  sont  plus  nombreuses  d'aulres  fois 
la  rarefaction  des  cellules  et  des  fibres,  mal  compensee  par  la  proliferation 
nevroglique,  donne  a  la  substance  grise  un  aspect  lacunaire;  parfois  le  canal 
central  est  dilate  et  dans  certains  cas  entoure  d'un  anneau  de  sclerose  nevro- 
glique. Ordinairement  indcmnes,  les  cellules  de  la  corne  posterieure  et  de  la 
colonne  de  Clarke  sont  parfois  touchees.  La  substance  blanche  parait  quelque- 
fois  tout  a  fait  normale;  dans  un  plus  grand  nombre  de  cas  elle  pr6sente  une 
rarefaction  plus  ou  moins  considerable  des  fibres  nerveuses  et  une  sclerose  plus 
ou  moins  6tendue ;  la  rarefaction  et  la  sclerose  portent  le  plus  souvent  sur  la 
zone  radiculaire  anterieure  et  sur  une  zone  intermediaire  a  la  corne  anterieure 
et  a  la  peripheric  de  la  moelle  et  situ^e  a  distance   de  chacune  d'elles 
(J.  Charcot  et  Dutil);  cette  zone  est  identique  a  celle  que  Pierre  Marie(')  a 
decrite  sous  le  nom  de  «  faisceau  supplementaire  »  dans  la  sclerose  lat^rale 
amyotrophique  et  donne  sans  doule  passage  aux  fibres  cndogenes,  issues  des 
cellules  cordonales  des  cornes  anterieures  et  laterales.  Dans  d'autres  cas  assez 
nombreux  une  sclerose,  d'ordinaire  peu  prononcee,  occupe  soit  la  totalite  des 
cordons  antero-Iateraux,  soit  le  pourtour  immediat  des  cornes  anterieures,  soit 
plus  souvent  la  peripheric  de  la  moelle,  immediatement  sous  la  meninge  (Charcot 
et  Gombault,  Oppenheim,  Striimpell,  Darkschewitch,  Alzheimer,  etc.);  dans 
quelques  cas  enfin  les  cordons  post^rieurs,  le  cordon  de  Goll  en  parliculier, 
n  out  eux-mSmes  pas  et6  trouves  compleLement  indemnes   (Charcot,  Oppen- 
heim, Nonne,  Etienne,  Raymond,  etc.). 

Rarement  \&s  vaisseaux  paraissent  a  peu  pr^s  intacts  (Dejerine,  etc.);  le  plus 
souvent  ils  sont  multiplies,  dilates  ou  epaissis,  et  entoures  d'un  manchon  sou- 
vent tres  large  de  cellules  nucieees  que  Ton  considere  aujourd'hui  comme  des 
lymphocytes;  on  peut  suivre  jusqu'au  centre  de  la  moelle  ces  trainees  cellu- 
laires  perivasculaires  au  pourtour  des  arterioles,  des  veinules  et  des  grands 
capdian-es;  dans  les  cas  tres  anciens  on  les  trouve  souvent  remplaces  par  une 
zone  de  sclerose.  Les  cloisons  conjonctives  qui  normalement  contiennent  les 
plus  volumineux  de  ces  vaisseaux  sont  tres  epaissies;  des  travees  vasculaires 
neoformees  cloisonnent  anormalement  la  substance  blanche.  Hayem,  Charcot 
et  JoU'roy  (1861)),  avaient  deja  note  I'importance  considerable  prise  par  les 
lesions  vasculo-conjonctives  et  ces  lesions  se  trouvent  indiquees  dans  presque 
loutes  les  autopsies  faites  depuis  lors.  Des  1895  Goldscheider  (^)  a  beaucoup 
insiste  sur  la  subordination  des  alterations  des  cornes  anterieures  a  celles  des 
vaisseaux;  celles-ci  sont  surtout  nettenient  constatables  par  la  methode  de  NissI 
(lui  colore  isoiement  les  cellules  et  leurs  noyaux;  aussi  les  observateurs  qui 
n'ont  pu  faire  usage  de  cette  methode  out  sans  aucun  doute  laisse  passer  sou- 
vent inapergues  des  lesions  de  ce  genre  fort  accentuees. 

Nous  en  dirons  autant  .pour  les  alterations  de  la  meninge;  souvent  mfime, 
([uand  elle  a  conserve  a  Foeil  nu  un  aspect  normal,  elle  montre  au  microscope 
une  mfiltration  marquee  par  des  cellules  nucieees;  mais  frequemment  au.ssi 
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la  nu'iiinge  est  epaissio  a  Fceil  ni.  oL  opaci^l(H^,  cL  dans  ces  cas  on  trouve  soil 
unc  indltralion  lympliocylaire  cxtrememenl  abondanto,  soil,  dans  Ics  parlies 


I'  ic.  109.  —  Meiiin<ro-m\clil('  sypliililiqiic  sY'lanI  nioiiiicslcc  ('lini(|Uoincnl  piw  uiic  alrophio  musciilaii'o  pin 
Kressivc  lypo  Aran-DiicluMine.  Diiivc       In  m;il;ulic  :  Id  ans.  —  Rt'fiion  cervicalc.  —  Eriormc  epaissi>- 
sement  el,  inliUi'alion  lymphocyliipio  des  mcniniies.  Manclioiis  jynipiiO('vli(|iics  Iros  nols  niiloiir  dos 
vaisseaii.v.  Disparilion  iircsqiic  coniplclc  dcs  cellules  des  conies  aiiLerioiires.  —  Melliode  de  Nissl. 


MB* 


Fig.  2f)0.  —  Mfiinc  cas  (jlic  la  ll-.'iirc  precedciite.  —  Region  doi  salc—  Lcs  le>ioiis  soul  hcaiicoiip  plii>  alicieu 
nes  dans  cede  rryfioii;  Ics  iiiciiiii'res  lii-s  cpaissics  soul  sck'-mseos.  lcs  lympliocylcs  oiil  (lisparii.  lcs 
vaisseaii.v,  pins  abondainineni  (irolilcrcs  cpie  dans  la  re^Mon  ccrvicajc,  ne  soul  pins  eiilonrcsd'un  man 
clion  lyinphocyliiinc;  \vs  cellules  radiciilaires  aiilcriennvs,  (inolcpic  Ires  frappei's  par  le  processus,  reslcnl 
cepcridani  en  "plus  grand  nombie;  clle.s  prescnlenl  des  degrd-s  divers  d  alroidiic  i-l  de  de-jenerescence. 


'■'■'.it;tniiS)iiiiz--  '• 


lcs  plus  jincicniKMncnl  lonchocs,  unc  cpaissc  baiidc  dc  sclerose;  la  lesion 
cnviiliil  non  seulenieni  in  pie-mere,  mais  li-es  sounciiI  aussi  la  durc-nicrc. 


ATnoniiK  iNirsr.rF.AinK  iMUxiHESsivE  simxaM'; 


L'extreme  variabilile  do  ces  lesions  inclique  qu'il  ne  s  agjl  pas  crun  processus 
analomique  unique  et  qu'a  una  vraie  poliomyelito,  IVappanl  isoliMncnl  Ics 
cellules  clcs  comes  antorieures,  se  joignont  souvent  les  lesions  vasculo-conjonc- 
lives,  meningecs  el  leucomyeliliques  crune  meningo-myelite  vasculaire  dilTuse  : 
analomiquoment  la  distinction  enlre  ces  cas  est  pai'lbis  exlr^mement  nelte,  et 
la  meningo-myelite  vasculaire  dilTuse,  dordinaire  syphilitique,  devrait  faire 
l  objet  d'un  chapitre  a  part  si  la  clinique  pouvait  permettre  a  coup  sCir  de  la 
(lilTt'-rencier  :  nous  avons  dit  que  c'est  faute  d'unc  connaissance  clinique  suffi- 
samment  precise  que  les  deux  processus  ne  sont  pas  encore  definitivement 
isoles. 

linc'tnes  anterieiires.  —  A  I'oeil  nu  les  racines  anterieurcs  sont  souvent  grt^les 
et  grisatres.  Au  microscope  on  constate  qu-elles  sont  reduites  a  un  nombre 
souvent  tres  reslreint  dc  fibres,  mais  ce  nombre  ne  semble  pas  loujours  propor- 
lionnel  a  celui  des  cellules  des  cornes  anterieures  non  degenerees;  quelques- 
unes  sont  tres  fines,  d'autres  reduites  a  une  gaine  vide,  certaines  pr6senlent 
les  divers  stades  de  la  degeneration  wallerienne  (fragmentation  de  la  myeline, 
multiplication  des  noyaux,  disparition  du  cylindre-axe).  Les  fibres  reslantes 
sont  souvent  separees  par  des  cloisons  conjonctivcs  6paissies  ou  neorormees. 
plus  ou  moins  riches  en  Elements  nuclees. 

Nerfs  peripheriques.  —  Les  m6mes  lesions  se  retrouvent  dans  les  nerfs  peri- 
pheriques,  mais  a  un  degre  sensiblement- moins  accuse:  lesU'sions  redeviennenl 
souvent  plus  nettes  au  voisinage  des  muscles  atrophies  et  dans  les  rameaux 
intra-musculaires  :  la  16sion  nerveuse  semble  d'ordinaire  proportionn6e  a  la 
lesion  musculaire. 

Le  f^ympalhique  cervical  a  etc  quel([ue('ois  trouve  altere. 

Muscles.  —  Les  muscles  les  plus  atrophies  sont  reduits  a  de  minces  lames 
d'aspect  aponevrotique;  les  muscles  moins  atrophies  sont  pAles,  roses  ou  jau- 
nAtres,  couleur  saumon  ou  fenille  morte,  mais  au  milieu  d'eux  quelques 
laisceaux  pen  ou  pas  degener^s  tranchent  par  leur  couleur  plus  foncee.  L'atro- 
phie  frappe  les  muscles  non  seulement  I'aisceau  par  I'aisceau,  mais  dans  chaque 
faisceau  fibre  par  fibre;  on  trouve  dans  un  m6me  faisceau  a  cdte  de  fibres  Ires 
atrophi^es,  reduites  a  2  ou  o  et  dans  lesquelles  les  noyaux  font  saillie,  des 
fibres  normales  et  des  fibres  souvent  tres  hypertrophiees,  jusqu'a  150  et  1200  [x. 
Le  premier  stade  de  la  deg(^n6rescence  est  marque  par  la  proliferation  active 
des  noyaux  du  sarcolemme;  parfois  isoles  a  la  surface  de  la  fibre,  les  noyaux 
se  trouvent  souvent  group6s  en  amas  ou  en  serie  dans  une  mfime  masse  pro- 
loplasmique  :  cette  proliferation  donne  au  processus  un  caract6re  non  pas  seu- 
lement degi'neratif,  mais  vraiment  inflammaloire  (Hayem);  c'est  le  premier 
stade  d'une  un/osile.  Le  protoplasma  conserve  souvent  pendant  loute  la  duree 
de  Tatrophie  sa  striation  normale  et  diminue  progressivement  autour  du  ou  des 
noyaux;  ccsl  Valrop/iie  simple.  D'autres  fois  la  substance  contractile  se  gonfle 
else  transforme  en  une  masse  trouble,  a  aspect  finement  grenu;  ces  granula- 
tions, non  colorables  par  I'acide  osmique,  ne  sont  pas  des  granulations  grais- 
seuses,  mais  des  grains  de  substance  proteique  (Robin,  Ordonez);  c'est  le  pro- 
duit  de  I'aclivitd  exagerec  du  sarcoplasma  el  I'indice  encore  d'un  processus 
actif  :  cette  tumefaclion  trouble  (\m  hypertrophic  momenlanemenl  les  fibres 
n'est  pas  une  deg^nerescence  (ancienne  «  degenerescence  granuleuse  ou  pro- 
teique »),  mais  un  phenomene  de  vitalile  exuberante,  un  phenomene  inllamina- 
loire  qui,  aboulissant  a  la  division  de  la  fibre,  n'est  qu'un  stade  de  ralrophie 
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simple  :  loule  cellule  enlre  ainsi  en  acLivile  par  une  proliferation  de  ses  noyaux 
el  une  augmenLalion  <Je  ses  granulations  protoplasmiques.  La  division  ulte- 
rieure  des  fibres  reduit  le  muscled  des  amas  de  noyaux  entoures  ou  non  d'une 
lame  protoplasniique  mince,  arrondie  ou  plus  ou  moins  allongee  :  ces  noyaux 
et  ces  cellules  ne  semblent  pas  fitre  Tindice  d'un  processus  de  regeneration 
(Hayem)  dans  une  atrophic  «  progressive,  »  mais  bien  un  stade  de  la  «  regres- 
sion cellulaire  »  (Durante)  ('),  un  vdrilable  retour  k  Tetat  embryonnaire  qui 
succede  a  la  suractivite  fonctionnellc  d6sordonnee  et  precede  la  disparition 
definitive. 

Les  degen6rescences  graisseuse  ou  cireuse  sont  sans  doute  des  lesions  occa- 
sionnelles  dues  a  Tinfeclion  secondaire  ou  la  cachexie  terminale.  Le  tissu 
interstitiel  prolifere  remplit  en  partie  les  vides  laisses  par  la  disparition  des 
elements  contractiles ;  I'existence  au  milieu  de  ce  tissu  d'elements  contractiles 
(Nonne)  fait  penser  qu'il  est  du  peut-etre  en  partie  a  une  metamorphose  des 
cellules  musculaires.  L'accumulation  interstitielle  des  vesicules  adipeuses  est 
toujours  tres  limil6e  dans  Tatrophie  myelopathique. 

Inflammation  primitiveraent  parenchymateuse  d'apres  Hayem,  la  myosite  qui 
provoque  I'atrophie  seraitau  contraire  d'apres  Friedreich  d'origine  interstitielle. 
Quelle  que  soit  I'origine  de  I'amyotrophie,  myelopathique,  myopathique,  ou 
ncvritique,  le  processus  histologique  est  toujours  le  m6me  (Durante). 

Visceres.  —  La  description  des  lesions  visc^rales  est  un  chapitre  tout  nouveau 
de  I'atrophie  musculaire  progressive  ;  Leri  a  dans  un  cas  constats  une  atrophic 
g6neralisee  de  toute  la  musculature  Aascerale(^).  II  s'agissait  d'une  amyotrophic 
a  forme  Aran-Duchenne  par  meningo-myelite  tres  probablement  syphilitique. 
L'ihtestin  presentait  sur  toute  sa  longueur,  surtout  dans  les  deux  premiers 
metres  du  jejuno-il6on,  un  nombre  considerable  (des  centaines)  de  hernies  de  la 
muqueuse  a  travers  la  musculeuse;  ces  hernies  formaient  une  veritable  «  erup- 
tion »  de  nodules  globuleux  variant  du  volume  d'un  gros  pois  a  celui  d'une 
grosse  noix,  quelques  hernies  semblables  se  retrouvaient  a  la  surface  de  la  ves- 
sie,  de  la  vesicule  biliaire,  etc.  Le  cceur  presentait,  outre  deux  hernies  ana- 
logues, une  musculature  extrfimement  reduite,  au  point  que  la  parol  de  Toreil- 
lette  droite  6tait  uniquement  constituee  par  une  mince  membrane  parcheminee, 
transparente,  a  Iravers  laquelle  on  apercevait  de  I'exterieur  lescolonneltes  exclu- 
sivement  tendineuses  de  la  surface  interne.  L'estomac,  rempli  d'eau,  etait  extre- 
mement  dilate  surtout  au  niveau  de  la  grosse  tuberosite  qui  formait  un  ddme 
enorme  et  tr6s  mince,  presque  completement  transparent.  La  coupe  d'une  her- 
nie  intestinale  montrait  que  la  muqueuse  venait  au  contact  immediat  de  la 
s6reuse  ;  le  pourtour  de  la  hernie  6tait  limite  en  partie  par  desvaisseaux  formant 
bride,  en  partie  par  la  musculeuse  presentant  tons  les  stades  de  I'atrophie  telle 
que  nous  venons  de  la  decrire  pour  les  muscles  peripheriques  ;  en  parliculier 
de  volumineux  amas  de  noyaux  et  de  cellules  proliferees  occupaieni  sous  la 
muqueuse  la  place  de  certains  faisceaux  musculcux. 

Ces  constatationsisol6es  (•-)  n'ont  encore  qu'un  int^nU  de curiositeanalomique; 
on  pent  cependant  [)r6voir  qu'un  examen  plus  attentif  pcrmcllra  deles  mulli- 

(')  DuRANTio.  Coiifrn'-s  (le  Grenoble,  ItfO'i.  —  Manuel  d'hislul.  palhol.  de  Cornil  cl  Hanvier, 
U  IL 

(*)  Lkri.  Revue  nenroL,  \U  in.-ii  lUfl'i. 

(^)  Dans  un  second  r.as        avail  evolue  bcaiicoiiii  pins  i-apidcmenl,  nous  n'avons  p,is 
rclrouv6  ecs  lesions  visiu'-raies. 
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plicr  d  qu  elles  expliqueront  pcut-6tre  cerlains  sympt6mcs  dc  la  maladie  de 
D  u  c  li  0  n  n  e  -  "  "'^ 

Aran  (crises 
«  bulbaircs  », 
const  ipalions 
opiniAlrcs,  in- 
continences re- 
latives, etc.). 
L'amyotrophie 
viscerale  sem- 
ble  logique- 
menl  devoir 
accompagner 
ramyotrophie 
pcripherique  ; 
elle  avait  d'ail- 
leurs  ^16  pre- 
vue,  car,  des 
1853,  Roux 
avait  declar6  a 
Cr  uveilhier, 
lors  de  son  im- 
portante  com- 
munication, 
« qu'il  ne  com- 
prenait  pas 
bien,  du  mo- 
ment oil  la  le- 
sion principalc 
residait  dans 
ies  nerfs  de  la 
moelle,  com- 
ment le  pha- 
rynx ,  Toe  s  o  - 
phage,  le  dia- 
phragme,restc- 
mac,  la  vessie, 
n'en  auraient 
rcQu  aucune 
influence  ». 


Traitement. 

—  Toutes  les 
medications 
internes  ct  ex- 
ternes  ont  etc 
employees  con- 
tre  I'amyotro- 
phic  proii-fossivi 


Fig.  201.  —  Alropliie  (lcl:i  iniisciilalure 
viscerale  (Leri).  Portion  dc  I'inlesliii 
•,'rGlo.  Ilcriiies  iiiiill,i|j|es  do  la  nm- 
(incuse  a  Iraver.s  la  iiuisciileusc  coiii- 
plelernenl  alropliiec.  —  i*oiir  rciidrL- 
aiix  hernics  la  fomu!  (jii'cllcs  avaienl 
an  moment  dc  l'oiiverl,nr(!  dc  I'abdo- 
Micn,  cctli!  portion  d'intestin  a  ele 
r('in()lie  d'cau  et  liee  a  ses  deux  ex- 
Iremiles.  On  voit  les  licrnicsqui  font 
saillic  lout  le  oii<;  <ln  bord  adhei-ent. 
dedoiihleiil  le  meseiitercct  rciioiissent 
les  portions  voisines  du  periloinc. 


Fig.  -H)'2.—  Inteslin  vu  iiiterionremcnl. — 
I/inlestin  a  ele  ouverl  le  lonji  dc  son 
liord  libra  :on  voit  les  orifices  des  her- 
nies  ran<:ees  en  file  le  Ions  <lii  bord 
a<llierent;  la  dimension  de  ces  orilicos 
est  lr6s  variable,  en  rapport  avec  le 
volume  des  berniesdans  Icsqneiles  ils 
conduisenl;  on  aperroil  les  valvules 
conniventcs  jusqiuulans  le  lond  de  cer- 
taines  de  ces  liernies,  la  ninqueusc  ne 
parlicijie  done  nnllenicnl  a  l  alropbic. 


prosqiie  avec  un  cgal 


insurers.  Nous  no  ferons  que  mention 
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ncr  Fapplicalion  do  revulsifs  clivers  sur  In  oolonno  verl.cbrale  (v^sicaloires. 
poinLos  de  feu,  cauleres),  et  I'emploi  interne  de  la  strychnine  et  do  la  noix 
vomique,  de  lergot  dc  seigle,  de  Tarsenie,  du  fer,  du  nitrate  d'argent,  etc. 
L'eleclricite,  jointe  ou  non  au  massage,  I'hydrotherapie  chaude  et  surtoul  a  la 
gymnaslique  raisonnee,  active  et  passive  (Leyden),  a  pani  donner  dans  certains 
cas  des  resultals  relativement  favorables:  les  courants  continns  d'intensite  mo- 
der^e  sont  appliques  deprcferencc  k  la  moelle  en  posant  les  deux  electrodes  aux 
deux  extr6mites  du  rachis,  les  courants  interrompus  peu  intcnses  el  k  interrup- 
tions peu  frequentes  (appareil  a  chariot)  sont  appliques  aux  nerfs  et  aux 


muscles.  Hucta  recommand^  la  galvanisation  du  sympathiquepraliquee,  comnie 
la  recherche  de  la  contraction  diplegique,  en  applicpiant  une  t^leclrode  sur  les 
dernieres  vertebres  cervicales  et  I'autre  dans  la  I'ossette  carolidienne.  Une 
seule  medication  a  paru  jus(ju'ici,  dans  quelques-uns  des  Ires  rares  cas  oii  eUe 
a  ete  employee,  donner  un  resullat  favorable,  c'est  la  medication  anlisyphili- 
tique;  Graves  a  signals  le  cas  d'un  officier  dont  I'alTection,  quiparait  repondrea 
la  maladie  d'Aran-Duchenne  typique,  resta  stationnaire  a  la  suite  d'un  trail <■ 
ment  mercuriel ,  Hammond  arnMa  de  m6mc  revolution  d'une  amyotrophic 
progressive  par  le  traitement  iodurea  haute  dose  el  longtcmps  prolonge  et  recom- 
maiida  I'emploi  de  ce  Irailement  des  (pi'on  sou|)(:oniu^  la  syphilis:  Seeligmiiller 
cile  un  cas  d'aniyolrophie  chc/.  un  syphilit i(pie  (pii  fut  rapideuieni  guerie  par  le 
Irailement  anlisy|)hilili(pie  :  enfin  Niepce  communicpui  a  TAcademie  de  mede- 
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ciucdcs  lSo3  rauLo-obscrvalion  cran  ineclecin  dont  laniyolrophie,  liailec  saiis 
.ucc^^s  denuis  Irois  ans  par  Ics  m6dicnmonLs  cL  les  medications  les  pl"s  d'vers, 
r,il  en  moins  d'un  an  «  diminuee  de  moilie  par  le  trailcmenl  lodure,  1  allccLion 
oi-uil  non  senlcmenl  arreLee,  mais  encore  en  pleine  voiode  guerison  ».  Quoique, 
dan<  d-aulres  cas  (Raymond,  Rendn),  Ic  IrailemenL  anlisyphililique  ne  paraisse 
nas  avoir  produil  d'amelioration  notable,  ces  observations  semblent  sulfisantes 
pour  ne  pas  admettre  avec  le  professeur  Fournier  que  la  menmgo-myelitc 
svphilitiqueest  une  alTection  «  parasyphiliUque  »  et  n'eprouve  aucune  mlluence, 
^oit  suspensive  soit  modificalrice,  de  la  part  dcs  agents  antisyplulitiques;  si 
I  on  hesile  sur  la  nature  etiologique  d'une  amyotrophie  Aran-Duciienne,  on 
devrq  auiourd'hui  avoir  rccours  an  traitemcnt  specifique;  comme  d'une  part 
il  est  le  scul  qui  paraisse  susceptible  d'entraver  la  marche  prog-ressivemcnt 
envahissante  de  I'atrophie,  comme  d  autre  part  I'etat  actuel  de  nos  connais- 
sances  ne  nous  permet  pas  de  dislinguer  k  coup  sur  la  forme  syphdituiue 
de  la  non-svphilitique,  nous  croyons  qu  on  devra  dans  prcsque    lous  les 
cas,  a  moins  de  contre-indication  formelle,  tenter   I'epreuvc  du  traitemeni 
specifique. 


[P.  MARIE  ct  A.  LERI.1 
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Historique.  —  Cetle  ent\l6  morbide  doit  son  existence  a  Ciiarcot  (1865, 
1869,  1871,  1872,  1874,  etc.),  qui  Vacr6ee  de  loutes  pieces,  tant  au  poi  nt  do  VUG 
clinique  qu'au  point  de  vue  anatomo-palhologique,  d'oii  le  norn  universelle- 
ment  adopte  de  «  Maladie  de  Charcot  ».  Aux  travaux  du  maitre,  ses  elevcs 
Joffroy,  Gombault,  Debove,  P.  Marie,  etc.,  ontajoute  les  leurs ;  plus  r(^cemment 
il  faut  citer  ceux  de  KoschewnikoH'C)  et  de  Roth,  la  these  de  Florand(*),  le 
memoire  deThorbjorn  Hwass('),  ceux  de  Muratofr(*),  de  Kronthal(^),  de  Joflroy 
et  Achard(*).  La  constitution  de  c0tte  espece  morbide  a  ete  acceptee  d'une  fagon 
g6nerale,  elle  a  cependant  rencontr6  une  assez  vive  opposition  en  Allemagne 
de  la  part  de  Lcyden  :  on  verra  plus  loin  que  cette  divergence  est  due  surtout 
a  un  malentendu,  et  qu'en  somme  Leyden,  comme  Charcot,  admet  la  realile 
d'une  affection  r^pondant  au  point  de  vue  clinique  et  anatomo-palhologique  a 
la  sclerose  laterale  amyotrophique. 

Symptomatologie.  —  Les  principaux  traits  de  cette  maladie  procedent  do 
la  coexistence  d'une  paralysie  spasmodique  et  d'une  amyotrophie.  Ces  deux 
sympt6mes  capitaux  peuvent  d^buter  isol6ment,  le  plus  souvent  on  les  constate 
simultanemenl. 

ha  paralysie  spasmodique  con^ijsle  en  ce  que,  d'une  pari,  il  y  a  diminution 
considerable  de  la  motilite  volontaire  pour  certains  muscles,  surtout  pour  cer- 
tains muscles  des  membres,  et  en  ce  que  d'autre  part  il  existe  des  phenomones 
spasmodiques  tres  marques  dans  les  territoires  occupos  par  la  paralysie. 

Ces  phenomenes  spasmodiques  consistent  surtout  dans  I'exageralion  dos 
reflexes  tendineux,  aussi  bien  au  genou  et  dans  les  membres  inforieurs  en  gene- 
ral qu'au  coude,  au  poignet  et  memo  sur  le  tendon  du  masseter.  —  Le  clonus- 
du  pied  existe  dans  la  grando  majorite  des  cas. 

La  paralysie  spasmodique  exerce  une  influence  manifesto  sur  I'attitude  quo 
pr6sentent  les  malades.  —  Dans  leur  demarche  ces  individus  ofl'rcnt  souvent 

Koschewnmvoff.  ArrMvea  de  Neurologic,  1885,  el  WjeslricU  Psychialrii,  olc,  1885;  anal, 
in  Ncurolof/.  Cenlralbl..  IXSli,  p.  .W.'j. 
(»)  Flokand.  Thfeso  (le,  Paris,  1X80. 

(^)  TiiORiuortN  IIwAHS.  Nordiskl  Medirininkl  Arkiv,  ISSi).  ■ 

(*)  MiinATOi-i'.  Znr  Topographic  dcr  liiiliiarvcranderungcn  hci  Sclciosis  iaicialis  amvolro- 
pliica.  Ncurolofj.  Cmlrnlhl.,  IXOl,  n"  17. 
(')  KnoNTliAL.  Neimdor/.  Cenlralbl.,  18111.  p.  15"). 

{•')  .loi-FiioY  el  AcnAim.  Nolcs  siir  iin  cas  de  scld'roso  iatt-ralc  atnyolropliiiiuc.  Arch,  ilc 
indd.  crpcrim.,  II,  p.  i54,  18!)0. 
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I'aspcclde  la  parapk^gic  spasmodique,  c'esl-^i-dire  quo  leurs  jambes  sonl  plus 
ou  moins  raides,  que  Icurs  pieds  eprouvent  uno  veritable  difficulL6  a  quitter 
Ic  sol  et  le  raclent  par  la  pointe,  que  souvent  aussi  la  production  du  clonus 
du  pied  par  red'ort  de  la  marche  les  fait  sauler  sur  eux-memes;  de  plus,  par 
suite  de  la  diminution  de  la  motilite  volontaire,  la  demarche  est  penible  et 
lourde. 

M6me  quand  les  malades  sont  au  lit  par  suite  de  la  predominance  de  la  para- 
Ivsie,  leurs  jambes  sont  ordinairement,  mais  non  toujours,  ^tendues  avec  une 
corlaine  rigidite  et  out  une  tendance  a  6prouver  un  certain  degre  de  rotation 
en  dedans. 

Ouant  aux  membres  supericurs,  ils  out  en  general  la  position  d^crite  par 
Charcot  : 

Le  bras  est  applique  le  long  du  corps,  et  les  muscles  de  I'epaule  resistent 
quand  on  veut  Ten  eloigner.  —  L'avant-bras  est  demi-tlechi  et  dans  la  prona- 
tion; il  n'est  pas  possible  de  I'amener  dans  la  supination  sans  employer  une 
certaine  force  et  sans  provoquer  de  la  douleur.  II  en  est  de  m6me  du  poignet, 
qui  lui  aussi  est  souvent  demi-flechi,  tandis  que  les  doigts  sont  recroquevillos 
vers  la  paume  de  la  main  par  suite  de  I'atrophie  des  interosseux. 

Quant  au  second  des  symptomes  cardinaux  de  la  sclerose  latcrale  amyotro- 
phique,  Vatrophie  musculaire,  il  se  montre  avec  les  modalites  suivantes  : 

C'est  surtout  aux  membres  superieurs  que  Tatrophie  est  le  plus  prononcee 
el  particulierement  au  niveau  des  mains;  du  reste,  c'est  par  celles-ci  qu'on  la 
voit  tout  d'abord  commencer:  elle  debute  simultanc^ment  ou  presque  simulta- 
nement  aux  deux  membres  superieurs.  Dans  la  pcriode  initiale  on  remarque 
seulement  un  peu  d'enfoncement  des  espaccs  interosseux,  un  peu  d'aplalis- 
sement  des  eminences  thenar  et  hypothonar,  puis  Tatrophie  ne  cesse  de  pro-, 
gresser,  et  au  point  de  vue  fonctionnel  on  ne  tarde  pas  h  constater  tons  les 
signes  si  Men  decrits  par  Duchenne  de  Boulogne  dans  les  formes  d'amyolrophie 
int6ressant  les  petits  muscles  de  la  main.  Enfin,  au  bout  d'un  temps  suffisam- 
ment  long,  la  main  finit  par  prendre,  a  un  degr6  tres  prononce,  I'attitude  «  en 
griffe  f  :  la  paume  est  aplatie,  sans  aucun  relief,  par  suite  de  la  disparition  des 
eminences  thenar  ol  hypothenar;  en  outre,  les  deuxieme  et  troisieme  phalanges 
des  doigts  sont  en  Hexion  complete,  au  point  que  les  ongles  touchent  presque  la 
paume  de  la  main,  tandis  que  les  premieres  phalanges  restent  etendues;  les 
doigts  ne  peuvent  plus,  quand  la  deformation  est  parvenue  a  ce  degr6,  executer 
aucun  mouvement.  L'atrophie  est  parfois  tr6s  rapide  et,  atteignant  simultano- 
ment  les  extenseurs  et  les  flechisseurs,  produit  une  veritable  «  main  squelet- 
tique  »  sans  passer  par  une  phase  d'attitude  vicieuse. 

Les  avant-bras  ne  tardent  pas  a  se. prendre,  eux  aussi,  et  par  suite  de  la  dis- 
position des  articulations  du  coude  ils  demeurent  d'une  fagon  permanente  dans 
la  pronation,  celle-ci  6tant  une  attitude  naturelle  qui  n'exige  Tintervention 
d'aucune  action  musculaire. 

Les  muscles  des  bras,ceux  des  6paules,  ne  sont  atteints  qucd'une  fa(jon  plus 
tardive  et  g6neralement  a  un  moindre  degre.  Pour  P.  Blocq  on  verrait  quelque- 
fois  la  sck^rose  lal6rale  amyotrophique  debutcr  par  ces  muscles.  Dejerine  et 
Thomas  ont  observe  deux  fois  le  debut  par  les  muscles  de  la  ceinture  scapulairo. 

Les  muscles  du  cou  peuvent  participer  aux  mfimes  alterations;  dans  ces  cas 
on  observe  une  inclinaison  de  la  t(Ue  en  avant  et  une  certaine  raidcur  dans  les 
mouvementsdu  cou,  qui  devienncnt  limites. 


[P.  MARIE.-] 
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Aiix  menibres  inrericur.s  ralrophie  se  monlro  ('g-alemeiil,  mais  a  un  dcgivbieii 
moiiulre  en  comparaison  dc  cello  qui  atLcinL  les  membres  superieurs;  ce  qui 
doniine  ici,  c'esL  la  paralysie  accompagneo  des  phenomencs  spasmodiques  elu- 
dies  plus  liaut. 

Cclte  amyolrophie  se  faiL  graduellement,  pour  ainsi  dire  laisceau  par  fais- 
ceau,  fibre  par  fibre.  Un  de  ses  caract6res  disLinclifs  est  de  s  accompagner,  du 
moins  au  debut,  de  contractions  fibrillaires  tr6s  prononcees.  Celles-ci  peuvent 
<>tre  telles  que  les  muscles  qui  en  sont  atteints  semblent  veritablemeid  palpiler, 
ot  cela  non  seulement  pour  les  muscles  des  membres,  mais  aussi  pour  ceux  des 
ceintures  scapulairc  ct  iliaque  et  m6me  de  la  face. 

Les  reaclions  eleclriques  ne  presentent  rien  de  pathognomouique ;  ce  qui 
semble  le  mieux  ^'tabli,  c'est  une  diminution  plus  on  moins  marquee  de  I'exci- 
tabilite  dlectrique;  quant  a  la  reaction  de  degeneration,  on  Tobserve  quclque- 
fois,  mais  seulement  sur  certains  muscles,  et  encore  n'est-elle  pas  toujours  tres 
nette;  elle  ne  se  produit  qu'apr6s  la  disparition  de  la  plupart  des  cellules  radi- 
culaires  correspondantes  au  muscle  excite,  et  quand  le  nombre  des  fibres  res- 
lees  saines,  ajjres  disparition  progressive  de  la  plupart  d'entre  elles,  est  devenu 
insul'lisant  pour  repondre  a  I'excitation. 

Dans  la  sclerose  laterale  amyotrophique  les  sphincters  peuvent  6tre  consi- 
deres  comme  respectes,  du  moins  jusqu'a  une  periode  avanc(^"e  de  la  maladie; 
c'est  tout  a  fait  exceptionnellement  que,  dans  la  periode  terminalc,  on  aurait 
observe  des  troubles  de  ce  cote. 

La  sensibilite  est  egalement  intacte,  aussi  bien  la  sensibilite  generate  que  la 
sensibilite  speciale ;  I'appareil  de  la  vision,  notamment,  reste  lout  a  fait  indenine. 
Tout  au  plus  peut-on  noter  quclques  parestliesies,  ([uelques  sensations  d'en- 
gourdissement  ou  de  fourmillement  du  cote  des  membres  au  moment  oil  d6bu- 
tent  les  phenomenes  paralytiques,  mfime  exceptionnellement  quelques  douleurs 
vagues.  —  Oppenheim(*)  aurait  cependant  dans  un  cas  constate  une  hyperos- 
th^sie  pour  toutes  les  excitations  dans  la  region  gauche  du  thorax,  et  de  plus  a 
la  jambe  droite  et  au  pied  une  aneslhesie  pour  la  temperature  et  la  douleur. 
Mais  il  n'est  pas  certain  qu'il  s'agisse  la  d'un  cas  tout  a  fait  pur  de  sclerose 
laterale  amyotrophique. 

Les  reflexes  cutanes  sont  normaux,  du  moins  pour  les  segments  dc  membres 
dans  lesquels  la  conservation  des  muscles  est  suffisante  pour  determiner  la 
contraction  correspondante  a  I'excitation  cutanee;  le  rellexe  culane  plantair<^  sc 
fait  en  extension  (Babinski,  Schiifer). 

Tels  sont  les  symptomes  spinaux  de  la  sclerose  laterale  amyotrophique,  mais 
celle-ci  presente  encore  un  autre  ordre  de  sympt6mes  qui  achevent  de  lui 
donner  son  aspect  clinique  si  parliculier  et,  coutribueni  a  en  faire  une  afTeclion 
essenliellcment  grave :  ce  sont  les  symptomes  bulbaires. 

Les  symptomes  bulbaires  de  la  sclerose  laterale  amyotrojdiique  sont  lels, 
(pi'ils  respondent  trait  pour  trail  a  la  description  magistrate  qu'a  faite  Duchenne 
(le  Boulogne  de  la  paralysie  labio-glosso-laryngee,  dc  sorte  (|ue  Ton  pent,  a 
juste  litre,  se  demander  si,  dans  sa  forme  typique,  cetlc  dcrniere  alToction  ne 
releve  pas  toujours  de  la  sclerose  laterale  amyotrophicpu'.  Getle  alTeclion 
devani  <Mr<>  Irailrc  en  detail  a  propos  des  maladies  du  Bul]>e,  nous  nous 
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bornerons  a  cnumiM-er  simplcmcnL  ici  Ics  principaux  phenomenes  bulbaircs 
presentes  par  la  maladie  de  Charcot  : 

pu  cote  de  la  face,  on  constate  d'abord,  au  niveau  des  levres  et  du  menton, 
des  secousses  fibrillaires  trt;s  caract<5ristiques;  un  pen  plus  tard,  quand  Tatro- 
phie  des  muscles  de  ces  regions  est  suffisamment  prononc6e,  la  bouche  est 
beante,  et  laisse  6couler  la  salive.  Le  creusement  des  sillons  naso-lablaux  donne 
a  la  physionomie  de  ces  malades  un  aspect  pleurard  tr6s  singulier,  Les  muscles 
masticateurs  se  prennent  aussi,  la  fosse  masseterine  so  creuse  et  Ton  constate 
en  introduisant  le  doigt  entre  les  madioires  la  faiblesse  des  mouvements  qui 
restent  possibles. 

Du  cote  des  muscles  superieurs  de  la  face,  on  n'observe  rien  d'analogue; 
assez  souvent  cependant,  quand  I'affection  est  tres  prononcee,  les  sourcils  sem- 
blent  tires  en  haut,  peut-6tre  par  suite  du  manque  d'antagonisme  des  muscles 
peribuccaux  qui  sont  atrophies. 

La  langue  participe  a  I'atrophie;  elle  s'etale  sur  le  plancher  de  la  bouche  et 
se  montre  parsemee  de  bosselures  et  de  depressions,  les  tremblements  fibril- 
laires s'y  constatent  egalement,  quelquefois  assez  forts  pour  la  projeter  au 
dehors. 

Le  voile  du  palais  est  tombant  et  flasque,  d'oii  impossibilite  de  soufller  et  de 
siffler,  voix  nasonnee  et  difficulte  de  la  deglutition. 

Au  laryngoscope,  on  pent  constater  parfois  I'atrophie  et  la  paralysie  des 
cordes  vocales. 

Ces  alterations  des  muscles  des  16vres,  de  la  langue,  du  voile  du  palais  et  du 
larynx  determinent  des  troubles  considerables  do  la  phonation,  les  malades  ne 
pouvant  plus  prononcer  plusieurs  voyelles  ou  consonnes  :  la  parole  d'abord 
diffuse,  nasonnee,  devient  plus  tard  completementinintelligible,  puisle  grogne- 
ment  presque  nniforrae  qui  seul  subsistait  pent  disparaitre  a  son  tour  et  le 
malade  est  incapable  d'ei,nettre  non  seulement  aucune. parole,  mais  aucun  son  : 
a  la  dysarlhric  a  succede  Fanarthrie,  puis  I'aphonie. 

La  deglutition  devient  difficile  par  I'adjonction,  a  I'atrophie  et  a  la  paralysie 
des  muscles  de  la  bouche  et  du  voile,  de  I'atrophie  et  de  la  paralysie  des  muscles 
du  pharynx  et  de  la  partie  superieure  de  Toesophage :  progressivement  les 
liquitles  d'abord,  puis  les  solides  ne  passent  plus,  seuls  les  aliments  demi- 
liquides  peuvent  encore  etre  assez  longtemps  deglutis,  la  tete  renvers6e  en 
arriere,  avec  maints  efforts  et  maintes  precautions  et  non  sans  quelques  acci- 
dents plus  ou  moins  graves  dus  au  passage  des  ahments  dans  les  voies 
aeriennes  :  I'alimentation  est  alors  difficile  et  dangereuse. 

La  respiration  pent  se  prendre  aussi  par  paralysie  du  pneumogastrique  et 
paralysie  ou  atrophic  diversement  combinee  des  muscles  de  Reissessen,  du  dia- 
phragme  et  des  intercostaux  :  a  la  gene  permanente  de  la  respiration  se 
joignent  des  acces  d'etouffements  plus  ou  moins  frequents,  plus  ou  moins 
graves. 

Le  c(jeiir  enfin  est  parfois  affole,  les  battements  faibles  et  irr6guliers,  la  syn- 
cope est  frequenle  et  la  mort  subite  sa  consequence  naturellc. 

Dans  le  territoire  des  ncrfs  bulbaires,  dilTerents  reflexes  meritent  d'etre  inter- 
•rog6s  : 

Le  reflexe  pharyngicn  est  generalement  conserve,  du  moins  tant  que  la  des- 
truction des  muscles  du  pharynx  nest  pas  trop  prononc6c  pour  empOcher  toute 
contraction  a  leur  niveau. 
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Le  r<^flexe  du  masseLcr  consiste,  comme  on  sail,  en  ce  que  la  percussion  ou 
le  liraillement  du  tendon  de  ce  muscle,  la  bouche  6lanl  enlr'ouverle,  d^iter- 
mine  la  conLraclion  de  celui-ci  et,  par  consequent,  la  I'ermeture  des  madioires. 
Ce  reflexeesl  iiolablcmenl  exag6re. 

QuAnl  aux  fonctions  psychigues,  on  pent,  quoi  qu'on  en  aildit,  les  considerer 
comme  pliis  ou  moins  atleinles,  en  rdglc  gen^rale.  L'intelligence  est  en  effet 
atraiblie,  remotivit6  tr6s  augment^e ;  la  tendance  au  rire  el  surtout  au  pleurer 
est  frequente.  On  a  constate  parfois  I'associaLion  de  ces  troubles  avec  un  etat 
demenliel  veritable  qui  a  paru  s'expliquer  par  les  lesions  cerebrates  que  Ton  a 
parfois  trouvees  dans  la  sclerose  laterale  (Raymond,  Pilcz)  ('), 

Marche  et  formes.  —  La  sclerose  laterale  amyotrophique  peul  d^buter 
de  fagons  trbs  diverses,  suivant  que  les  symptdmes  initiaux  se  montrent  du  c6l6 
des  membres  superieurs,  des  membres  inferieurs  ou  des  nerfs  bulbaires ;  ce 
n'est  que  plus  tard,  d'une  fagon  progressive,  que  revolution  amene  I'apparition 
des  aulres  symptomes. 

Ouand  le  debut  a  lieu  par  les  membres  superieurs,  on  se  trouve  tout  d'abord 
en  presence  de  phenomenes  d'amyotrophie  localises,  comme  on  I'a  vu,  au 
niveau  des  mains  (interosseux,  eminences  thenar  et  hypothenar),  precedes 
ou  non  de  fourmillements,  de  fremissements  des  mains  et  d'un sentiment  non 
seulement  de  faiblesse,  mais  de  raideur  des  membres  pr6curseur  de  Fetat 
spasmodique. 

Lorsque  les  membres  inferieurs  sont  pris  les  premiers,  les  malades  presentent 
surtout  les  signes  d'une  paraplegic  spasmodique  plus  ou  moins  intense;  il 
n'exisle  pour  ainsi  dire  pas  d'amyotrophie. 

Exceplionnellement  on  a  rapporte  des  cas  a  debut  hemiplegique  (Florand, 
Blumenthal). 

Enfm,  si  les  phenomenes  bulbaires  marquent  le  debut,  on  pent  avoir  devanl 
les  yeux  tout  le  tableau  d'une  paralysie  bulbaire  pure  sans  atrophic  notable  du 
c6t6  des  mains,  ni  paraplegic  spasmodique  evidente. 

Diagnostic.  —  On  comprend  qu'un  observateur  non  prevenu,  en  presence 
d'aspects  cliniques  aussi  dillerents,  puisse  croire  avoir  affaire  a  trois  maladies 
diflerentes,  alors  qu'en  r6alite  c'est  bien  d'une  seule  el  meme  affection  qu'il 
s'agit.  C'est  une  erreur  de  ce  genre  qu'a  commise,  a  notre  avis,  Leyden,  lors- 
qu'il  a  voulu  eriger  en  entit6  morbide  distincte  sa  paralysie  bulbaire  progres- 
sive qui  n'est,  en  somrae,  que  la  sclerose  laterale  amyotrophique  k  debut 
bulbaire.  Quant  h  la  paralysie  glosso-labio-laryng6e  deDuchenne  (de  Boulogne) 
dont  les  rapports  avec  la  sclerose  laterale  ont  ete  et  sont  encore  fort  discutes,  il 
semble  bien  probable  aujourd'hui  qu'elle  n'est  qu'une  localisation  de  la  sclerose 
laterale  amyotrophique  qui,  ou  bien  evolue  enlierement  sans  qu'apparaissenl 
les  aulres  signes  de  la  maladie  de  Charcot,  ou  bien  marque  le  d6but  ou  la  fin 
d'une  sclerose  laterale  bien  caracterisee  :  les  recherches  de  Charcot  et  Marie, 
de  DejerineC)  ont  monlre,  en  effet,  que  jamais  dans  la  paralysie  bulbaire  vraio, 
le  faisceau  pyramidal  n'etait  indemne,  il  ne  s'agirait  done  pas  d'une  simple 
poliomyelile  bulbaire.  La  predominance  habituelle  des  tensions  de  la  sclerose 
hiterale  dans  la  region  (;ervicale  supericurc  rend  fort  plausible  i'alteinle  pri- 

(')  Pilcz.  Jahrlmrlic.r  f.  Psnr.k.,  IS!I«,  p.  221. 
(*)  Di'iJl-iiiNr^-  Arrh.ilc  I'/i  i/siiilui/ic,  I8X.". 
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initive  et  pr^dominante,  voire  exclusive,  de  la  substance  grise  et  du  faisceau 
pyramidal  dans  la  region  bulbaire. 

II  est  tout  k  fait  necessaire,  pour  elablir  le  diagnostic  de  la  sclerose  laterale 
amyotrophique,  d  envisager  en  particulier  les  maladies  qui  offrent  des  analogies 
avec  l  une  des  trois  formes  :  amyotrophique,  spasmodique  et  bulbaire. 

A.  Pour  la  forme  dans  laquelle  le  phenomene  predominant  est  ramyotrophie, 
le  diagnostic  se  fera  avec  : 

L'atrophie  rnusculah^e  Aran-Duchenne:  \a  disparition  des  cellules  des  cornes 
anterieures  pent  pr^ceder,  parfois  d  assez  longtemps,  dans  la  sclerose  laterale 
amyotrophique,  les  lesions  des  cordons  lateraux;  secondaire  a  des  lesions  vascu- 
laires  et  meningees,  elle  peut  aussi  rester  indt^finiment  isolee;  or,  dans  tons  ces 
cas  le  tableau  cliniqueest  le  meme,  le  typede  Tamyotrophie  Aran-Duchenne  est 
celui  de  Tamyotrophie  de  la  sclerose  laterale  :  le  diagnostic  nepourradonc  6tre 
fait  que  par  Tapparition  des  premiers  symptomes  de  la  sclerose  pyramidale,  les 
signes  de  spasmodicite  dont  le  plus  precoce  est  I'exag^ration  des  reflexes  :  a 
plus  forte  raison  cette  exageration  prendra-t-elle  ime  valeur  diagnostique 
importante  quand  elle  surviendra  sur  des  muscles  deja  notablement  atrophias. 

L'atrophie  musculaire  attribute  aux  polynevrites  :  dans  celles-ci,  on  retrou- 
vera  egalement  le  debut  par  les  extr6mites„  I'attitude  «  en  grille  »,  la  presence 
de  contractions  fibrillaires,  certaines  reactions  electriques  analogues ,  en  un 
mot,  la  simple  inspection  des  malades  ne  permettra  souvent  pas  de  faire  la  dis- 
tinction entre  les  deux  affections.  Pour  y  parvenir,  on  tiendra  compte  de  ce  que, 
dans  les  polyn6vrites,  les  troubles  de  la  sensibilite,  sans  6tre  constants,  sont 
plus  frequents  et  plus  accentues  que  dans  la  maladie  de  Charcot.  Mais  le  veri- 
table moyen  de  diagnostic  consistera  dans  la  recherche  des  reflexes  tendineux. 
On  saiten  effet  que  dans  les  polynevrites,  le  plus  souvent,  les  reflexes  tendineux 
sont  diminues  ou  absents,  tandis  que  dans  la  sclerose  laterale  amyotrophique, 
ils  sont  considerablement  exageres. 

De  mfime,  dans  certains  cas  tres  rares  d'ailleurs  de  myopathie  progressive 
primitive,  dans  lesquels  on  voit  les  extremites  sup^rieures  presenter  une  atro- 
phic musculaire  et  meme  une  griffe  assez  analogues  a  celles  de  la  sclerose 
laterale  amyotrophique,  le  diagnostic  se  fera,  grdce  a  la  diminution  ou  a 
I'absence  des  reflexes  tendineux. 

En  realite,  la  ou  il  existe  une  veritable  difficulte  a  faire  le  diagnostic,  c'est 
quand  il  s'agit  d'amyotrophies  dans  lesquelles  les  reflexes  tendineux  sont  aug- 
ment's. Parmi  les  amyotrophies  de  ce  genre,  il  faut  citer  surtout  : 

La  sijringomyelie,  que  Ton  distinguera  grSce  a  I'existence  de  troubles  spe- 
ciaux  de  la  sensibilite  (thermo-anesthesie)  et  de  troubles  trophiques  cutanes, 
tels  que  mal  perforant,  panaris,  etc....  II  convient  cependant  de  remarquer  que 
le  diagnostic  est  plus  delicat  dans  celte  forme  spasmodique  de  syringomyelic, 
que  Guillain  a  d'crite  dans  sa  th^se  (1902). 

La  pachymeningite  cenncale  hypertrop/iique;  dans  celle-ci,  Fattitude  de  la 
main  est  plutdt  celle  «  de  pr6dicateur  »  (Charcot,  JoiTroy) ;  de  plus,  quand  cette 
forme  de  meningile  spinale  est  due  k  des  lesions  osseuses,  on  constate 
souvent  une  deformation  du  rachis;  enfin,  dans  la  plupart  des  cas,  se  montrent 
des  doulcurs  pseudo-nevralgiques  a  caractcre  special. 

L'amyotrophie  gen'ralisee,  consecutive  certaines  polyarllmles  infeclieuses  : 
en  general,  cette  amyotrophic  portera  sur  un  plus  grand  nombre  de  muscles 
que  celle  de  la  sclerose  laterale  amyotrophique;  elle  sera  notamment  beaucoup 
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plus  marqiu'e  siir  les  muscles  dcs  membres  infericurs;  dans  celte  an'eclion, 
rnltiUide  «  on  grifl'e  »  est  moins  habiluellc  eL  moins  complele.  Enfin,  le  diagnostic 
se  trouvera  fixe  par  la  recherche  des  dil^M-entes  arlhrites  ou  arthropathies,  et 
assez  souvent  par  la  preexislencc  d'une  blennorragie. 

B.  Pour  la  forme  dans  laquelle  le  phenomene  predominant  est  la  paraplegie 
spasmodique,  le  diagnostic  se  fera  avec  : 

Le  tabes  dorsal  spasmodique ;  maintes  fois,  en  effet,  des  cas  de  sclerose  late- 
rale  amyotrophique  out  el6  consid^r^s  comme  appartenant  au  tabes  dorsal 
spasmodique;  cette  erreur  provient  en  grande  partie  du  malentendu  qui  a  long- 
temps  r6gn6  sur  la  fagon  de  comprendre  cette  derni6re  maladie.  Si  Ton  veut 
bien  se  ranger  a  Fopinion  expos^e  dans  ce  Traite  que  le  tabes  dorsal  spasmo- 
dique serait  toujours  une  maladie  datant  de  la  naissance,  cette  seule  notion  per- 
mettra  de  le  distinguer  de  la  Maladie  de  Charcot,  Au  point  de  vue  purement 
objectif,  on  pourrait  se  baser  sur  I'absence  de  toute  amyotrophic  progressive, 
de  toute  secousse  fibrillaire  des  muscles. 

Les  myeliles  tra^isverses  s'accompagnent  souvent  de  troubles  des  sphincters ; 
de  plus,  les  parties  situees  au-dessus  de  la  lesion  medullaire  ne  presentent 
aucun  trouble  dans  leurs  fonctions.  11  n'en  est  pas  ainsi  dans  la  maladie  de 
Charcot;  en  efl'et,  dans  celle-ci,  la  raideur  musculaire,  tout  en  etant  pr^dorai- 
nante  dans  les  membres  inferieurs,  se  montre  aussi  dans  les  membres  supe- 
rieurs.  En  outre,  dans  les  myelites  transverses,  il  y  a  assez  souvent  des  troubles 
de  la  sensibilite  ou  des  douleurs. 

La  sclerose  en  plaques  peut  6tre  confondue  avec  la  maladie  de  Charcot,  soil 
lorsqu'elle  se  presente  sous  la  forme  de  paraplegie  spasmodique,  soit  lorsque,  ce 
qui  est  tres  rare,  elle  revet  la  forme  amyotrophique:  c  est  ainsi  que  Brauer  a 
rapporte  un  cas  ou  Tamyotrophie  du  debut  derouta  le  diagnostic,  ou  plus  tard, 
Tapparition  d'une  paraplegic  spasmodique  aurait  permis  de  penser  a  la  sclerose 
laterale  amyotrophique,  si  quelques  symptomes  accessoires  n'avaient  fait  porter 
le  diagnostic  de  sclerose  en  plaques  queTautopsie  confirma.  En  dehors  de  revo- 
lution qui  se  fait  comme  par  a-coups  dans  la  sclerose  en  plaques,  progressi- 
vement  et  rapidement  dans  la  maladie  de  Charcot  sans  disparition  des  contrac- 
tures au  fur  et  a  mesure  des  progres  de  I'atrophie,  ces  symptdmes  de  la 
sclerose  en  plaques  sont,  en  efl'et,  tellement  multiples  d'ordinaire,  qu'il  serait 
bien  etonnant  qu'en  cherchant  bien,  on  n'en  trouv^t  pas  quelqucs-uns  pour 
eclairer  le  diagnostic. 

C.  Pour  la  forme  dans  laquelle  les  phenom^nes  pr6dominants  sont  de  nature 
bulbaire,  le  diagnostic  se  fera  avec  : 

Les  paralysies  bulbaires  aigues  :  dans  celles-ci,  les  accidents  surviennent 
d'une  fagon  beaucoup  plus  brusque,  et  leur  gravity  est  souvent  telle,  que  la 
lerminaison  fatale  a  lieu  en  quelques  Jours. 

hdii  paralysies  bulbaires  rhroniques;  ellcs  ne  presentent  ordinaircmcnt  pas 
une  marchc  aussi  netlemcnl  progressive;  il  est  rare  qu'elles  atlcigncnt  un  aussi 
grand  nombre  de  muscles  que  les  manifestations  bulbaires  do  la  sclerose 
laterale  amyotrophique,  et  d'une  fa^on  aussi  symotrique. 

La  parahjsie  pseudo-bulbaire  d'origine  cer^brale  s'accompagnc  ordinairemcnt 
d'un  certain  dcgre  d'hcmiplegie  uni  ou  bilaterale;  elle  se  montre  prosque  tou- 
jours h  la  suite  d'acridcuts  apoplectiformos;  il  n'ya  ni  amyolrophie  ni  contrac- 
tions fibrillaires ;  enfin,  dans  cette  aircction,  le  reflnxe  pharyngien  est  le  plus 
souvent  absf>n( ,  tnndis  (|u'il  cxisle  dnns  la  sclerose  lalerale  amyotrophique.  Le 
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fait  que  j'indique  ici  est  d'ailleurs  contrairc  a  ce  qui  est  gencralement  enseigne. 

La  paraltyie  bulbaire  aslhenique  se  caract^rise  par  unc  paralysie  variable 
dans  son  inlcnsite  suivant  les  moments  et  atteignant  non  seulement  les  nerfs 
bulbaires  et  le  facial  inft^rieur,  mais  aussi  le  facial  superieur  et  les  nerfs  oculo- 
nioteurs  qui  sont  toujours  respect^s  dans  la  sclerose  laterale;  do  plus  il  n'y  a 
pas  d'amyotrophic. 

Lr  pa  ml ysie  biilbaire  familial'}  se  distingue  par  les  memes  caracteres  aux- 
quels  s'ajoutent  le  caract^re  familial  et  la  precoqite  du  debut. 

La  myopathie  facio-scapulo-humerale  type  Landoiczy-Dejerine  se  distingue 
facilement  par  Tabsence  de  contracture  et  d'exageration  des  reflexes  et  par  les 
caracteres  memes  de  Tatrophie.  qui  frappe  des  le  d6but  et  dans  I'enfance  la  face 
el  qui  atteint  dans  la  face  le  domaine  du  facial  superieur  autant  et  souvent  plus 
que  celui  du  facial  inferieur.  Elle  ne  s'accompagne  pas  du  syndrome  de  la 
paralysie  glosso-labio-laryngee  :  de  fagon  toute  exceptionnelle,  cependant  Lan- 
douzy  et  Dejerine,  Erb,  Bouveret  out  signalc  la  paralysie  de  la  langue  avec 
atrophic  et  Hoffmann  la  paralysie  bulbaire* 

Pronostic.  —  Le  pronostic  de  la  maladie  de  Charcot  est  des  plus  sombres, 
la  mort  survient  toujours  par  suite  des  progres  de  I'affection,  et  m6me  dans  les 
cas  oil  elle  semble  etre  due  a  une  maladie  intercurrente,  celle-ci  provient  le  plus 
souvent  des  troubles  occasionnes  dans  le  fonctionnement  des  centres  nerveux 
(pneumonic  de  deglutition).  C'est  en  general  par  le  coeur  ou  par  le  poumon  que 
se  fait  la  terminaison  fatale,  tant6t  a  la  suite  d'une  dyspnee  intense,  tanlot 
k  la  suite  d'une  syncope  ;  I'un  et  Tautre  accident  semblent  devoir  etre  rap- 
portes  a  une  16sion  des  noyaux  du  pneumo-gastrique. 

La  duree  de  la  sclerose  laterale  amyotrophique  est  variable;  d'une  faQon 
generale  on  pent  la  fixer  a  dix-huit  mois  ou  deux  ans  ;  quelquefois  cependant 
la  mort  survient  beaucoup  plus  rapidement :  trois  mois,  six  mois;  quelquefois 
plus  tardivement,  au  bout  de  trois  ou  quatre  ans,  neuf  ans  m6me  (Dejerine),  dix 
ans  (Florand).  II  y  a  lieu  de  se  demander  si  dans  ces  cas  il  s'agissait  bien  de 
sclerose  laterale  amyotrophique.  Dans  les  formes  lentes  avec  atrophic  excessive, 
la  contracture  et  les  reflexes  mfimes  disparaissent  dans  des  membres  ou  des 
portions  de  membres  presque  totalement  depourvus  de  muscles.  Le  mode  de 
d^but  semble  influoncer,  mais  seulement  dans  une  certaine  mesure,  la  marche 
de  la  sclerose  laterale  amyotrophique;  c'cst-ci-dire  que  la  forme  bulbaire  semble 
6tre  plus  rapidement  morlelle  que  la  forme  amyotrophique  et  surtout  que  la 
forme  caract6risee  par  la  paraplegic  spasmodique. 

Anatomie  pathologique.  —  Les  16sions  de  la  sclt^-ose  laterale  amyotro- 
phique peuvenl  intercsser  non  seulement  la  moelle  et  le  bulbe,  mais  encore  le 
cerveau  et  le  syst6mc  neuro-musculaire  peripherique. 

L  Moelle.  —  A.  Substance  grise  des  cornes  ant^rieures.  —  Les  l(5sions  a  ce 
niveau  consistent  surtout  dans  V atropine  dea  grandes  cellules  ganglionnaires  et 
dans  la  disparition  d'un  certain  nombre  d'entre  elles  :  les  cellules  deviennent 
petites,  arrondies,  perdentleursprolongements,  puisne  forment  plus  que  des  blocs 
amorphes,  pigmenles,  sans  noyau  colorable,  qui  se  r^sorbent  et  disparaissent ; 
c'est  la  lesion  la  plus  frappante  a  cause  de  la  dimension  normale  de  ces  grandes 
cellules  ganglionnaires,  ce  n'est  pas  la  seule.  Toutcs  les  cellules  des  cornes  ante- 
ricures  s'atrophient  et  dispc'\rais,sent,  et  notammcnt  celles  qui,  situt'cs  en  arriere 


[P.  tTARIE  ] 


662 


MALADIES  INTRINSKOUES  DE  LA  MOELLE  EPINIERE. 


Fig.  20*.  —  Coi-ne  anterieure  normale  avec  ses  cellules  ganglion- 
naires  et  le  lacis  des  fibres  nerveuses  qui,  par  la  coloration  a 
rhematoxyline  de  Weigert,  donne  a  cette  corne  une  leinte  foncee 
(1/2  schemalique). 


ties  cellules  pyraraidales,  cL  plus  pelites  qu'olles  enlre  la  corne  anlericure  et  la 

posl6rieure,  dans  la  «  zone 
r6lroradiculaire  »  sonl  con- 
sider6es  par  Philippe  et 
Guillain(')  comme  des  cel- 
lules de  cordon  :  il  faut 
signaler  cependant  qu'au 
milieu  de  ces  cellules  lou- 
les  plus  ou  moins  alt6r6es, 
celles  des  colonnes  de 
Clarke  resLent  presque  tou- 
jours  inLactes.  En  dehors 
des  16sions  cellulaires,  on 
trouve,en  outre, dansles  cor- 
nes  anterieures  des  lesions 
des  fibres  nerveuses  qui  a 
I'etat  normal  s'y  trouvent  en 
si  grande  abondance.  Ces 
alterations  sont  cause  de  ce 
que,  dans  la  sclerose  late- 
rale  amyotrophique,  les  cor- 
nes  ant6rieures  soumises  a 
la  coloration  de  Weigert  se 
montrent  avec  une  teinte  bien  moins  foncee  que  lorsque  la  moelle  est  saine,  et 
que  leur  Qoulcur  claire  con- 
traste  avec  celle  des  cornes 
posterieures  qui  ont  con- 
serve a  peu  pr6s  entierement 
leur  coloration  normale. 
Toutes  ces  alterations  ont 
leur  maximum  dans  la  re- 
gion cervicale,  sauf  quand 
la  maladie  a  debute  par  la 
paraplegic  des  membres  in- 
ferieurs. 

B.  —  Substance  blanche  : 
a.  Cest  surtout  le  faisceau 

t 

pyramidal  qm  est  atteml,  et 
cela  d'une  fa^on  essentielle- 
ment  systematique,  puisque 
non  seulement  le  faisceau 
pyramidal  croise,  mais  aussi 
tr6s  souvent  le  faisceau 
pyramidal  direct,  sont  le 
siege  d'une  d6g6neration 
tr6s  intense.  Lcs  elements 
nervenx  degoneres  sont 

remplaces  par  une  sclerose  nevroglique    tendance  tres  v6g6tante  et  proliferative. 
(•)  PiiiLiiM'n:  ct  GuiLLAiN.  C.  R.  Congrcs  I'oris  HlOO,  p.  '201. 


Fio.  205.  —  Corne  anterieure  dans  un  cas  de  sclerose  Inleralc  amyo- 
trophique. On  remarquera  I'absencede  la  plupart  de  cellules  ner- 
veuses, Tatrophic  de  ((uelques  autres:  par  suite  de  la  disparition 
d'une  gnmdc  partic  des  lil)res  nerveuses  de  cette  region,  la  colo- 
ration a  riieniatoxyline  de  Weigert  ne  donne  plus  a  la  corne  ante- 
rieure une  teinte  oussi  foncee  que  norninlement  (l|2scliemaliquc). 
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b.  La  masse  des  faisceaux  ant6ro-lateraux  presente  6galcmenL  ties  aU('!raLions 
notables,  de  lelle  sorte  que  la  zone  de  sclerose  dans  le  cordon  lateral  est  beau- 
coup  plus  tHendue  que  le  territoire  du  fais(icau  pyramidal  croisc  proprement 
dil,  elle  conlourne  loulc  la  corne  anterieurc  et  borde  la  cornc  poslcrieure  sur 
sa  plus  grande  parlie  :  GombaulL,  Vulpian,  plus  recemment  P.  Marie,  Bris- 
saud,  Raymond  ont  alLire  rattention  sur  cctte  sclerose  extra-pyramidale ;  cetle 
extension  aux  parties  exlra-pyramidales  du  cordon  antero-lat6ral  est  d'ailleurs 
beaucoup  plus  prononcee  pour  la  region  dorsale  etsurtout pour  la  region  cervi- 
cale.  Cette  dissemination  des  lesions  apparait  egalement  tres  nette  quand  on  se 
livre  a  la  recherche  des  corps  granuleux  au  niveau  des  fibres  atteintcs  par  la 
degeneration  dans  le  domaine  du  cordon  lateral  et  du  cordon  antero-lateral ;  on 


Fig.  -idfi.  —  Coupe  de  la  rnoelle  clans  un  cas  de  sclerose  lalciale  amyolrophique,  dessinee  el  conmuinic|iice 
par  G.  Marincsco.  —  C)"  paire  cervicale.  —  La  degen6ralion  occupe  Ires  nctlciiiciil  le  faisceau  pyra- 
midal direct,  le  faisceau  pyramidal  croise  et,  bien  qu'a  un  moindrc  degre,  la  zone  inlerin^diaire  du 
faisceau  lateral.  On  remarquera  tout  parliculierement  la  Iciiilc  bianchatre  do  la  come  aniericure  indi- 
quanl  une  diminution  tres  notable  du  nombrc  des  fibres  qui  consLiluenl  Icrescau  nervcu.Y  de  cette  corne  : 
dans  la  corne  poslcrieure,  au  cdnlraire,  ce  resenu  semble  avoir  conserve  sa  coloration  habituelle. 

trouve,  en  efl'et,  ces  corps  granuleux,  intratubulaires  et  p6rivasculaires,  non 
seulement  dans  le  territoire  des  faisceaux  pyramidaux  direct  et  crois«^,  mais 
encore,  quoique  en  plus  faible  quantite,  dans  I'espace  qui  s'etend  en  avant  du 
faisceau  pyramidal  crois6.  Si  la  d^generescence  des  fibres  k  mydine  est  essen- 
liellement  ditVuse,  en  revanche  elle  n'est  nulle  part  totale  :  c6te  de  fibres 
completement  degenerees,  on  trouve  des  fibres  intactes,  a  cote  en  particulier  de 
grosses  alt6r6es,  de  fines  fibrilles  indemnes. 

c.  Les  cordons  de  Goll  offrent  un  aspect  singulier;  celui-ci  n'est  d'ailleurs 
nullement  analogue  la  sclerose  des  autres  faisceaux  blancs  dont  il  vient  d'etre 
question  et  s'en  distingue  notamment  par  I'absence  de  corps  granuleux;  cet 
aspect  anormal  consiste  dans  la  tcinte  plus  foncee  que  prennent  ces  cordons 
par  la  coloration  au  carmin,  et  dans  la  leinte  plus  claire  que  leur  donne  la 
coloration  par  Thematoxyline  do  Weigert.  Les  resultals  fournis  par  ces  deux 
colorations  semblent  bien  indiquer  qu'il  y  a,  sinon  disparition  des  gaines  de 
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myeline,  du  moins  alteration  de  celles-ci,  ct  probablcment  aussi  un  peu  d'hypor- 
plasie  du  tissu  interslitiel.  II  est  possible  que  ccs  modifications  dans  I'aspect 
des  faisceaux  de  Goll  soient  dues(?)  a  des  16sions  des  «  celkiles  du  cordon  poste- 

I'icur  »  situees  dans  la  substance 
grise;  Tetude  des  degeneres- 
cences  laisse  cependant  suppo- 
ser  que  le  cordon  de  Goll  est  un 
faisceau  homogene,  ne  contenant 
pas  de  fibres  de  cordon,  ct.  cer- 
tains auteurs  considerent  sa 
sclerose  comme  un  phenomene 
surajoute  sans  importance  qui 
se  rencontrerait  chcz  un  grand 
nombre  de  cachectiques:  cetle 
explication  ne  parait  gu6re  plau- 
sible, pour  certains  cas  au  moins. 
Ges  alterations  des  cordons  de 
Goll  sontd'ailleurs  inconstantes, 
Philippe  et  Guillain  entre  autres 
n'en  out  pas  trouve  dans  un  cas. 

cL  Le  faisceau  cereheUeux  di- 
rect et  le  faisceau  de  Gowers  sont 
parfois  eux  aussi  tres  l^gerement 
atteints  :  Philippe  ct  Guillain  ont  constate  dans  ces  deux  faisceaux  I'existence 
de  corps  granuleux  malgre  Tintegrite  des  colonnes  de  Glarke  et  malgre  la 
conservation  parfaite  de  la  sen- 
sibilite. 

Les  vaisseaux  medullaires  pre- 
sentent  souvent  un  certain  de- 
gre  de  periart^rite  ou  de  peri- 
phlebite  avec  une  infiltration 
emliryonnaire  ton  jours  faiblc 
dans  la  substance  grise;  il  n'y  a 
generalement  ni  endophlebite, 
ni  endoarterite,  ni  thromboses, 
ni  h6morragies. 

II.  Bulbe.  —  A.  Substance 
r/rise.  —  Ce  sont  surtout  les 
noyaux  moteurs  qui  sont  frap- 
pes  parle  processus  d6generatif; 
parmi  eux,  au  premier  rang,  ce- 
lui  de  rhypoglosse;  le  noyau 
principal  de  ce  nerf  serai t  seul 
alter6,  tandis  (pic  le  noyau  de 
Holler  et  les  grandes  cellules 
(''parses  le  long  des  fibres  radi- 

(Miiaires  de  ce  novi'  seraienl  intacts  (MuratofT).  G'est  (juand  le  noyau  nioteur  du 
trijumeau  (^st  att(Mnt  (pu;  Ton  observe  cette  perle  du  mouvement  de  diduclioa 
des  madioires  sur  laquellc  Duchenne  do  Boulogne  a  si  justement  insisl(!'. 


I"iG.  207.  —  Coupe  do  la  rc^iion  corvicale  dans  un  cas  dc  scle- 
rose lalerale  amyolrnpliiquo.  Les  parlies  sclerosees  sonl 
d'aulaiil  plus  blanches  qn'cllcs  sont  plus  allerecs.  —  B, 
sclerose  dans  le  faisceau  laleral  depassanl  de  beaucoup 
les  liniiles  du  faisceau  pyratnidal  croise;  —  C,  faisceau  pyra- 
midal direct ; —  A,  legere  sclerose  dans  les  faisceau.x  deGoll. 
Les  lesions  de  la  substance  grise  n'onl  pas  die  figurecs 


FiOi  208.  —  Menie  moelle,  region  dorsale.  Menies  lellrcs  I), 
cordon  nnldTo-laleral  ])resenlant  (•galenienl  un  certain 
degre  de  sclerosi-;  ce  faisceau  est  altere  aussi  daiis  la 
region  cervicale.  Les  lesions  de  la  subslancc  grise  nonl 
pas  cte  ligurecs. 
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Les  lesions  peuvenL  encore  porter  sur  le  no\au  du  I'acial,  sur  le  noyau  posle- 
rieur  du  pneumogaslrique  (MuraLofT),  sur  son  noyau  dorsal  eL  surtouL  sur  son 
noyau  ventral  (Philippe  et  Maje- 
\vicz)('). 

Quant  aux  noyaux  des  muscles 
oculaires,  ils  restent  toujours  in- 
dcmnes. 

B.  Substance  blanche.  —  Les  signes 
les  plus  nets  de  degeneration  por- 
tent encore  ici  sur  les  fdjres  du  I'ais- 
ceau  pyramidal,  mais  il  faut  rcmar- 
quer  que,  dans  la  majority  des  cas, 
il  n'y  a  qu'un  nombre  relativement 
rcstreint  de  ces  fibres  qui  soient  in- 
teressees  par  le  processus  morbide; 
rintensite  de  celui-ci  ne  semble  pas 


atteindre  un  degre  aussi  prononce 


Fig.  209.  —  Menic  moelle,  region  lombaii  e.  Le  faisceau 
pyramidal  croisc  est  encore  Ires  allere,  les  lesions 
depasseiil  d'ailleiirs  un  pen  le  lerriloire  de  ee  fais- 
ceau. Les  lesions  de  la  substance  grises  n'ont  pas 
ele  liffurecs. 


dans  le  bulbe  que  dans  la  moelle, 
parfois  meme  on  constate  son  exis- 
tence dans  les  parties  inferieures  du  bulbe  et  on  ne  le  retrouve  plus  dans  la 
partie  superieure  de  celui-ci.  Le  faisceau  longitudinal  post^rieur,  les  fibres  du 


ni,n,  V  ,7,u  ?  -*  cas  de  sclerose  lalerale  amvoLrophique/comniu- 

I  Lt  I,  (les.sM.ee  par  G.  Mar.nesro.  -  a,  faisceau  fondamenlal  du  cordon  aniero-laleral  alroplnc,  lesion 
qu.  >l  ..M^emblal.lemen  en  rapporlavec  TalLeration  des  cellules  dorisine  de  cc  faisceau  siluees  dans 
•  n  rrf!.:':^,  T      T  ^"  'V^''^  ^■^'■'^  ^nv,sUou  ici  d-une  lesion  du  faisceau  pyrami.lal  .lirecL, 

.  .  cc  f.nscea.i  nc  descend  pas  ordinan-cment  jusquc  dans  la  re-ion  lond.aire) :  -  6;  faisceau  pvra- 
".  lalcro.se  fort.cmenl  .legenere;  -  c,  corne  anierieure  pauvre  en  cellules  el  en  libres  nerve  .Cos  • 
'  q'u'r-.'auchcr''''''  P"'-l'cul,ercn.ent  la  portion  anlc.-o-inlerne  de  cetle  corne  el  est  plus  acce..tu,'-e  a  <lroite 


raphe,  participeraient  aux  alterations  (Muraton')  ainsi  que  quelques-unes  de^ 
fibres  du  ruban  de  Reil  (Roth,  Muratoll"). 

(')  PiiiLii-PE  ctM.UEwicz.  C.  R.  Sect.  Neurol.  Congros  I'JOl).  p 
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III.  Protuberance.  —  A  ce  niveau  on  Irouvo,  dans  ceiiain.s  cas,  mais  non 
dans  tons,  des  fibres  al threes  si6geant  environ  a  la  parlie  moyenne  de  F^lago 
inlericur;  dans  ces  cas,  sur  les  coupes  par  congelation,  on  constate  la  presence 
de  corps  grariuleux  peu  nombreux;  il  n'y  a  plus,  a  cc  niveau,  aucune  compa- 
raison  ^tablir  entre  Tinlensite  du  processus  morbide  et  cclle  de  la  degene- 
ration constat^e  dans  la  moelle. 

IV.  P6doncuIe.  —  Les  lesions  occupent  ici  tres  nettement  le  tcrritoire  du 
faisceau  pyramidal,  mais  elles  sont  loin  de  se  montrer  dans  tous  les  cas. 

V.  Cerveau.  —  C'est  a  Koschewnikow  que  Ton  doit  la  premiere  description 
des  alterations  des  fibres  intra-cerebrales  du  faisceau  pyramidal  dans  la  sclerose 
laterale  amyotrophique ;  cet  auteur  s'etait  servi  do  la  m^thode  des  dissociations 


Fig  '>11  —  Coupe  des  pedonculcs  cerebraux  dans  un  cas  de  ^^cle^ose  lalerale  amyolrophique.  —  C,  fibres 
de  la  111"  paire:  -  B,  cellules  du  locus  ni^er;— -1,  elage  inferifur  du  pedoncule ;  -  O,  corps  granii- 
Icux  siUies  dans  la  region  movenne  de  I'elage  inlericur  du  pedoncule.  -  Ces  corps  granuleux  t-Mslaieiil 
aussi  dans  le  pedoncule  du  cote  droit;  on  no  les  y  a  pas  indiques  afin  de  sin.plilier  Ic  dessin  (If-  sclic- 
malique). 

multiples.  Peu  apres,  P.  Marie,  en  employant  la  melhode  des  coupes  par  conge- 
lation, put  suivre  la  degeneration  de  ces  fibres  dans  toute  la  hauteur  de  leur 
trajet  depuis  lY-corce  c^rebrale  jusqu  a  la  moelle  lombaire,  en  passant  par  la 
substance  blanche  des  circonvolutions,  le  centre  ovale,  la  portion  pyramidale  de 
la  capsule  interne  (deux  tiers  anterieurs  du  segment  posterieur  de  cette 
capsule)  et  venant  aboutir  aux  pedoncules  et  a  la  protuberance. 

Mais  les  lesions  des  circonvolutions  dans  la  Sclerose  laterale  amyotrophique 
ne  I'rappent  pas  seulement  les  fibres  du  faisceau  pyramidal,  elles  peuvenl 
encore,  dans  quelques  cas,  6tre  constatdes  dans  la  substance  grisc  des  cn-con- 
volutions  motrices,  notamment  sur  les  grandes  cellules  pyramidales:  celles-ci 
sont  en  plus  petit  nombre  et  presentent  unc  atrophic  de  leurs  prolongements 
(P.  Marie,  Charcot  et  P.  Marie,  Koschewnikow).  Ces  alterations  ne  se  ren- 
eontrent  pas  toujours  et  dans  un  cas  P.  Marie  n'a  pu  tronver  trace  de  lesion 
des  circonvolutions. 
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Mais  il  y  a  plus  :  ce  ne  sont  pas  seulement  les  cellules  et  les  fibres  du  systeme 
pyramidal  qui  ont  et6  trouvees  alt6r6es  dans  la  maladie  de  Charcot :  Sarbo  a 
nol6  une  grosse  alteration  corlicale  predominante  sur  les  fibres  lang-entielles 
(In  cerveau,  d'autres  auteurs  (Anton,  Probst,  Spiller,  Nonne)  ont  decrit  avec 
une  lesion  des  fibres  et  cellules  pyramidales  une  lesion  importante  des  fibres 
d  association  (corps  calleux,  etc..) ;  de  sorle  qu'il  n'est  pour  ainsi  dire  pas  une 
partie  du  cerveau  quon  nait  trouve  alt^ree:  cellules  pyramidales  (Kojewnikofl', 
Charcot  et  Marie,  Spiller  et  Dercum,  Marinesco),  fibres  radiaires  de  la  region 
motrice,  fibres  pyramidales  (Lennalm,  Lombroso,  Hoche,  Wir),  fibres  et  cellules 
pyramidales  (P.  Marie,  Mott),  fibres  tangentielles  (Sarbo),  fibres  et  cellules 
pyramidales  et  fibres  d'association  (Anton,  Probst,  Spiller,  Nonne).  Des  lesions 
cerebrales  varices  sont  done  fr6quentes,  presque  constantes;  d'aulre  part, 
I'autopsie  n'a  parfois  revele  aucune  trace  de  sclerose  laterale  quand  le  malade 
avait  presente  des  phenomenes  spasmodiques  marques  (autopsies  de  Senator, 
de  Philippe  et  Cestan,  de  Garlin  Philipps)  (*),  et,  au  contraire,  des  degenera- 
tions pyramidales  ont  ete  observ6es  sans  aucune  contracture  (autopsie  de 
Vierordt(*).  G'est  en  s'appuyant  sur  ces  i'aits  que  Raymond  et  Ricklin  (''),  adop- 
lant  la  Iheorie  de  von  Monakow  qui  place  le  centre  des  reflexes  dans  les  masses 
grises  sous-corticales,  ont  6mis  I'hypothese  que  c'est  peut-etre  dans  les  lesions 
cerebrales  ou  surtout  dans  les  lesions  cerebelleuses  et  non  dans  la  sclerose  du 
faisceau  pyramidal  qu'il  faudrait  rechercher  la  cause  de  la  contracture  dans  la 
maladie  de  Charcot. 

VI.  Systeme  neuro-musculaire.  —  A.  fiacines  anterieures  et  nerfs  periphe- 
riques.  —  De  leurs  racines  aux  filets  nerveux  intra-musculaires  (Babes  et  Mari- 
nesco (^)  les  nerfs  peripheriques  et  les  nerfs  crftniens  diminuent  de  volume, 
leurs  elements  nerveux  degenerent,  la  gaine  de  myeline  se  reduit  en  boules, 
puis  disparait,  le  cylindre-axe  se  fragmente  a  son  tour  et  disparatt  aussi,  les 
noyaux  et  la  gaine  de  Schwann  proliferent;  au  bout  d'un  certain  temps  le  nerf 
atteint  est  forme  de  gaines  vides  et  de  cordons  scl^reux  cdtoyant  pendant 
longtemps  encore  un  certain  nombre  de  fibres  rest6es  saines  qui  finissent  par 
degenerer  et  se  scleroser  a  leur  tour. 

B.  Muscles.  —  Les  fibres  musculaires  subissent  isolement,  une  par  une, 
Tatrophie  simple,  puis  disparaissent;  le  lissu  interstitiel  prolif6re  et  a  la  scle- 
rose s  ajoute  parfois  une  adipose  plus  ou  moins  prononc^e. 

Nous  vcnons  de  voir  combien  sont  varices  les  lesions  d'une  maladie  qui  a 
pass6  avec  quelque  apparence  de  raison  jusqua  ces  derniers  temps  comme 
Tune  des  plus  nettement  syst6matiques  :  la  plupart  des  auteurs  la  considerent 
encore  comme  absolument  systematique,  mais  la  discussion  commence  quand 
il  s'agit  de  specifier  quels  sont  les  systemes  atteints.  Charcot  admettait  que  le 
.systeme  pyramidal  etait  atteint,  et  seul  atteint,  dans  ses  deux  neurones,  central 
et  peripherique :  la  sclerose  pyraniidale  serait  la  consequence  de  Tatrophie  des 
cellules  pyramidales.  —  Raymond  a  tcnte  une  explication  do  cette  localisation 
anormale  du  maximum  de  la  lesion  :  il  pense  que  les  neurones  moteurs  periphe- 
rique et  central  etanl  atteints  simultanemenl  sous  Tinfluence  d'une  meme  cause, 
c'est  a  leur  confluence  que  la  lesion  des  fibres  atteindra  son  maximum.  Mais 

(')  C.MiLiN  I'liiLiPi'S.  Medic.  Record,  l"''  rnai  1!»0I 
(*)  ViERORDT.  Arch.  f.  Physiol.,  XIV. 

(•')  Raymond  cl  Rickhn.  C.  R.  Sect.  Neurol.  Congrl-s,  1900,  p.  281. 
(  )  Bauks  cl  Maiunksco.  Annalcs  Inslilut  Palhol.,  1891. 
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Raymond  reconnail  que  la  lesion  des  cordons  laleraux  ne  peul  s'expliquer  par 
la  simple  degent^rescence  pyramidale,  il  la  suppose,  comme  P.  Marie,  due,  en 
partic  au  moins,  a  raU(§ralion  des  cellules  eL  des  fd^res  du  cordon  el,  avec 
Hochc,  admet  une  triple  syslemalisation  :  1°  dans  le  neurone  moleur  corlical 
et  le  faisccau  pyramidal:  2"  dans  le  neurone  moleur  p6ripheriquc  (nerl's  cere- 
braux  el  spinaux);  5°  dans  les  neurones  d'associalion,  les  cellules  et  les  fibres 
commissurales  de  I'ecorce,  du  faisceau  longitudinal  posterieur  et  du  cordon 
lateral. 

Brissaud  va  plus  loin  et  admet  que  les  fibres  que  Ton  trouvc  toujours  saines 
au  milieu  des  fibres  degenerees  dans  I'^pai'sseur  du  cordon  antero-lat6ral 
seraient  precisement  les  fibres  du  faisceau  pyramidal,  seules  les  fibres  cordo- 
nales  seraient  degenerees  et  la  syslemalisation  s'appliquerait  uniquement  aux 
cellules  el  aux  fibres  du  cordon. 

Mais  outre  que  la  presque  tolalite  des  fibres  du  lerriloire  pyramidal  est  par- 
fois  degeneree,  les  pyramides  bulbaires  sont  toujours  plus  oil  moins  allerees 
(Dejerine);  or,  elles  ne  paraissent  conlenir  aucune  fibre  de  cordon. 

Grassel  pense  que  la  maladie  de  Charcot  n'est  qu'une  sclerose  medullaire, 
une  localisation  d'un  processus  general  sclerosant,  veritable  diathese  qui  frap- 
perail  aussi  bien  tons  les  autres  organes ;  mais  en  fail  la  sclerose  lalerale  reste 
trop  souvent  isolee  pour  qu'on  puisse  admettre  sans  plus  de  preuves  cette 
hypolhese. 

Philippe  et  Guillain  (')  ayant  constate  que  la  sclerose  des  cordons  laleraux 
est  plus  intense  et  plus  pr^coce  que  I'atrophie  des  cellules  cordonales  qui  serail 
inconstante,  que  la  sclerose  du  faisceau  cerebelleux  direct  se  produit  parfois 
sans  atrophic  des  cellules  des  colonnes  de  Clarke,  que  d'ailleurs  I'atrophie  des 
cellules  amene  Fatrophie  des  cordons  correspondanls  et  non  leur  sclerose, 
concluenl  qu'il  y  a  dans  la  sclerose  lalerale  amyotrophique  deux  processus 
independants,  donnant  naissance  aux  deux  formes  cliniques  amyotrophique  el 
pareto-spasmodique  et  que  la  soi-disant  syslemalisation  de  la  maladie  de 
Charcot  est  une  fausse  syslemalisation,  qu'il  y  a  seulement  syslemalisation  des 
16sions  secondaires. 

Nature.  Etiologie.  —  En  somme,  il  est  assez  difficile  de  se  faire  une  opinion 
sur  la  nature  de  la  sclerose  lalerale  amyotrophique ;  la  localisation  Ires  netle 
des  lesions  sur  les  fibres  du  faisceau  pyramidal,  depuis  leur  origine  (grandes 
cellules  pyramidales  des  circonvolulions  motrices)  jusqu'a  leur  parlie  lerminale 
(moelle  lombaire),  semblerail  indiqucr  que  c'est  sur  elles  que  porte  le  maxi- 
mum du  processus  morbide;  mais  il  n'cst  pas  possible  d'expliquer  de  cette 
faeon  pourquoi,  dans  un  certain  nombre  de  cas,  les  lesions  des  fibres  pyrami- 
dales se  monlrent  seulement  a  partir  de  la  region  inf6rieure  du  bulbe  et  font 
defaut  dans  la  protub6rance  et  les  pedoncules.  Quant  a  la  degeneration  con- 
statue  dans  la  region  inlermediaire  du  cordon  anlero-lateral,  die  ne  peul  non 
plus  s'expliquer  par  la  degeneration  des  fibres  pyramidales.  II  est  Ires  vraisem- 
blable  que,  pour  une  lr6s  grande  part,  les  lesions  du  faisceau  lateral  naissent 
dans  la  moelle  el  sont  produites  par  une  poliomyelite  intercssant  non  seulement 
les  cellules  motrices,  mais  encore  les  «  cellules  du  cordon  lateral  »  siluees 
dans  la  substance  grise  medullaire. 


(')  IMiiLirPE  et  Guillain.  Loco  cimto. 
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Sous  quelle  influence  survient  cc  processus  morbide?—  On  Tignore  cntie- 
renient. 

S'agit-il  d'une  sorte  de  dissolution  sponlanee  d'un  ou  do  plusicurs  syslcmcs 
nnalomiques;  ou  bien  raltcralion  de  ces  diUcrenls  groupcs  dc  cellules  nerveuses 
lionl-elle  a  une  innuence  generale?  Aulant  de  questions  actuellement  insolubles. 
On  pourrail  encore  supposer  que  ce  sont  la  dcs  lesions  primitivement  vascu- 
laires  qui,  portant  leur  action  sur  la  substance  grise  de  la  moelle  et  des  circon- 
Yolulions,  amenent  la  degeneration  des  elements  nerveux. 

Quant  a  Vetiologie,  les  renseignemenls  sur  les  causes  de  la  sclerose  laterale 
amyotrophique  font  absqlument  defaut;  Thertklite  ne  semble  pas  6tre  ici  en 
cause;  on  a  attribue  cependant  quelque  importance  a  I'herf^dite  nerveuse  indi- 
recte,  Schultze  et  Pick  out  m^me  admis  un  arret  de  developpement  ou  une 
anomalie  de  distribution  heredilaire  des  faisceaux  blancs(?),  les  diflerentes 
maladies  infectieuses  ne  paraissent  jouer  aucun  role  direct  et  immediat. 

Tout  ce  que  Ton  pent  dire,  c'est  qu'il  s'agit  la  d'une  maladie  de  la  seconde 
moitie  de  I'age  adulte,  c'est-a-dire  dont  le  d^but  se  fait  gen6ralement  entre 
trente-cinq  et  cinquante  ans.  Les  cas  oil  elle  serait  survenue  dans  Tenfance 
sont  extrfimement  douteux,  pour  ne  pas  dire  errones  (Erb,  Seeligmuller,  etc.) ; 
un  certain  nombre  se  rapportent  sans  doute  a  la  parapl6gie  spasmodique  fami- 
liale.  On  a  incrimine  comme  cause  occasionnelle  le  froid,  I'liumidite,  le  trauma- 
lisme;  comme  cause  determinante  la  syphilis;  peut-6tre  s'agit-il  dans  ce  der- 
nier cas,  non  de  sclerose  laterale  amyotrophique,  niais  de  meningo-myelite 
syphilitique  avec  atteinte  progressive  des  cornes  anterieurs  et  des  cordons  late- 
raux  comme  Raymond  ('),  Leri(^)  en  ont  rapporte  des  exemples.  Peut-6tre  le 
sexe  feminin  est-il  un  peu  plus  souvent  atteint  que  le  masculin. 

Traitement.  —  On  a  employe  sans  resultat  les  medications  les  plus  diverses. 
La  methode  revulsive  est  encore  celle  qui  parait  la  plus  logique.  Quant  a  I'elec- 
trisation  des  muscles,  il  n'est  pas  impossible  qu'elle  soil  plus  nuisible  qu'utile,; 
elle  ne  devra  en  tout  cas  &tre  employee  qu'avec  grande  prudence  (couranls 
continus  tres  faibles  et  seances  tres  courtes)  et  en  I'absence  de  contractures  ou 
d'exageration  notable  des  reflexes.  L'iode  et  le  mercure  pourront  pout-6tre 
Irouver  ici  encore  leur  emploi. 

")  Raymond.  Sue.  mcd.  des  hop.,  1803. 
C*)  Leiu.  Cowjrcii  de  Bnixellex,  1905. 
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Historique.  —  Les  plaques  de  sclerose  ont  6te  connues  par  un  certain 
nombre  d  anatomo-palhologistes  et  figurees  dans  leurs  Traites  (Cruveilhier. 
Carswell,  Rokitansky,  elc),  mais  la  sclerose  en  plaques  doit  son  existence  a  la 
description  qu'en  ont  donnee  Charcot  et  Vulpian  en  1866.  En  effet,  les  observa- 
tions de  cette  maladie  qui  avaient  et6  publiees  avant  les  travaux  de  Charcot  el 
Vulpian  etaient  I'estees  Isoldes,  et  leurs  auteurs  (Tiirck,  Frerichs,  Rindfleisch, 
Leyden,  etc.)  n'^taient  pas  parvenus  k  constituer  avec  ces  documents  unc 
entite  morbide.  Tel  fut  le  grand  merite  des  deux  medecins  frangais.  Leurs 
el^ves  apporterent  d'importantes  contributions  k  leur  oeuvre  (Ordenstein,  1867, 
Bourneville  et  Gu(^rard,  1869,  Liouville,  Magnan,  JofTroy).  A  I'etranger,  le  mou- 
vement  fut  suivi,  et  Ton  pent,  entre  bien  d'autres,  citer  les  travaux  de  Schiile, 
de  Leube,  d'Ebstein,  de  Buchwald,  de  Westphal,  de  Jolly,  de  Moxon,  etc. 
Depuis  lors,  a  maintes  reprises,  Charcot  est  revenu  sur  differents  points  de 
cette  maladie,  et  parmi  les  theses  que  celle-ci  a  inspir6es  il  convient  de  citer 
celles  de  Bouicli  et  de  Babinski;  en  Allemagne,  Uhthoff,  Oppenheim,  Freund, 
ont  egalement  contribu6a  completer  dans  des  directions  speciales  la  description 
clinique  de  la  sclerose  en  plaques. 

Symptdmes.  —  On  les  divise  generalement  en  symptdmes  spinaiix,  sym- 
plomes  cevebraux  et  symptdmes  bulbaires. 


I.  —  SYMPTOMES  SPINAUX 


A.  Motility.  —  Les  troubles  de  la  marche  sont  IVequcnts  et  presenlcnt  des 
caractercs  speciaux.  Tantdt  lis  sont  de  nature  franchemcnt  spasmodiqite,  et 
dans  ce  cas  on  constate  une  demarche  plus  ou  moins  analogue  a  celle  qui  so 
voit  par  exemple  dans  le  tabes  dorsal  spasmodique,  c'est-^i-dire  que  les  jambes 
sont  rapproch^cs,  les  pieds  portes  en  dedans;  quand  le  malade  marche.  il 
eprouve  une  peine  infinic  ;'i  detacher  son  pied  du  sol,  et  cette  cxtremite  frolic 
fortemcnt  au  niveau  des  orteils,  d'oii  le  bruit  caraclerisliquc  de  ce  genre  de 
marche.  Chez  ces  malades  on  constate,  en  outre,  une  exageration  souvent  consi- 
derable des  reflexes  lendineux  et  Fexistence  du  clonus  du  pied;  les  rdflexes 
cutanes  sont  g6n6ralement  exagc'^res  aussi  et  Ic  chalouillemcnt  de  la  planto  du 
pied  produit  Tcxlension  du  gros  orleil  (signe  de  Babinski).  Telle  est  la  forme 
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cle  demarche  dile  spasmodiquc ;  ceLte  forme  est  une  des  plus  fr6quemmenl 
observees. 

Quant  a  la  demarche  cerebolleuse  pure,  proprement  dite,  on  la  rencontre  bien 
moins  souvent;  ellc  consiste  surtout  en  ce  que  les  malades  sont  atteints  d'une 
sorte  de  litubation  plus  ou  moins  analogue  a  celle  qui  survient  au  cours  des 
maladies  de  roreille  moyenne  ou  interne,  et,  mieux  encore,  des  affections  du 
cervelet,  d'oii  le  nom  de  demarche  cerebelleuse.  On  voit  les  sujets  qui  la  pre- 
sentent  eprouver  une  incertitude  particuliere  lorsqu'ils  veulent  marcher  ou 
memo  quelquefois  simplement  se  tenirdebout;  leurs  jambes  sont  ecartees,  ils 
avancent  a  petits  pas,  lourdemcnt,  comme  un  enfant  qui  apprend  a  marcher, 
ou  comme  un  homme  ivre  (demarche  ebrieuse),  festonnant  a  droite  et  a  gauche, 
eprouvant  une  difficulte  souvent  considerable  a  se  retourner  tout  d'un  coup,  et 
obliges  parfois  pour  y  arriver  de  pietiner  sur  place.  Chez  cette  categoric  de 
malades  les  re^flexes  rotuliens  ne  sont  pas  exagcres,  peut-etre  m6me  eprouve- 
cai«nt-ils  un  affaiblissement. 

La  demarche  a  forme  cerebeUo-spasmodicjice  est  incontestablement  la  plus 
frequente  de  toutes;  elle  a  ete  particulierement  decrite  par  Charcot.  Dans  cette 
forme  on  observe  un  melange  des  differents  caracteres  de  la  demarche  spas- 
modiquc et  de  la  demarche  cerebelleuse.  De  meme  que  dans  la  premiere  il 
existc  une  exag^ration  des  rellexes  rotuliens  avec  clonus  du  pied  et  raideur 
pkis  ou  moins  marquee  des  jambes,  surtout  dans  le  sens  de  I'extension ;  de 
plus  on  retrouve  les  c^l^ments  de  la  seconde  forme,  c'est-a-dire  I'incertitude  de 
la  station  debout,  la  titubation,  la  tendance  a  festonncr  autour  de  Ta.xe  de 
direction.  Sans  6tre  absolument  propre  a  la  Sclerose  en  plaques,  la  demarche 
cerebello-spasmodique  est  assez  caracteristique  de  cette  affection, 

Parfois  les  malades  se  trouvent  hors  d'6tat  de  marcher,  tant  la  paraplegic 
spasmodique  dont  ils  sont  atteints  est  prononcee;  les  membres  inferieurs 
peuvent  alors  presenter  une  rigidite  considerable,  analogue  a  celle  qui  se  mani- 
feste  dans  certains  cas  de  myelite  transverse. 

Quant  aux  membres  superieurs,  ils  sont  rarement  atteints  a  un  egal  degre, 
Icur  contracture  est  rare,  les  phenomenes  spasmodiques  qu'ils  presentent  con- 
sistent surtout  dans  Texageration  des  reflexes  tendineux. 

Bien  qu'en  general  la  paralysie  proprement  dite  ne  fasse  pas  partie  du  tableau 
symptomatique  de  la  Sclerose  en  plaques,  il  est  assez  frequent  (5  fois  sur  io  cas) 
de  voir  survenir  une  h6miplegie.  Get  accident  a  6te  particulierement  etudie  par 
Babinski  et  par  Mile  Blanche  Edwards.  On  verra  d'ailleurs,  a  propos  du  dia- 
gnostic, qu'il  convient  de  ne  pas  considerer  comme  organiques  toutes  les 
hemiplcgies  qui  surviennent  chezdes  individus  atteints  de  Sclerose  en  plaques  : 
celles-ci  peuvent,  en  effet,  reconnaitre  pour  cause  I'hysterie;  c'est  surtout  dans 
des  cas  semblables  d'association  hystero-organique  que  les  signes  dilKrentiels 
de  rhemipl^gie  hysterique  et  de  Fhemipl^gie  organique  r^cemment  etudies  par 
Babinski  (')  peuvent  etre  dun  grand  secours.  L'evolution  de  I'h^miplegie  ne 
semble  pas  pcrmettre  un  diagnostic  certain,  car  certaines  h6miplegies  orga- 
niques de  la  sclerose  en  plaques  paraissent  pouvoir  6tre  transitoires.  L'exten- 
sion  des  orteils  a  beaucoup  plus  do  valeur,  mais  a  la  condition  d'tHre  unila- 
terale  et  limitee  au  c5te  de  Themiplegie,  surtout  si  la  recherche  du  signc  de 
liabinski  avait  et6  negative  auparavant,  car  le  chatouillcmcnt  de  la  plantc  du 

(')  Babinski.  Oaz.  des  hup.,  5  cL  8  m.-ii  1900. 
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pied  produiL  ordinairemenl  Textension  des  orteils  dans  la  sclerose  en  plaques 
mdmc  non  acconipagnee  d'h^miplegie.  La  concomitance  de  cetlc  extension 
unilaleralc  avec  un  des  nombreux  signes  aujourd'liui  connus  d'hemiplegie 
organiquc  :  signe  du  peaucier,  flexion  combinee  de  la  cuisse  et  du  tronc,  hypo- 
tonicite  musculaire  et  flexion  exag6ree  de  I'avanl-bras,  modification  des  reflexes 
tendineux,  osseux  et  cutan6s,  deviation  leg6re  de  la  langue,  etc.,  permettra  le 
plus  souvent  de  diagnostiquer  la  nature  organique  de  Themipl^gie.  Le  mode 
d'apparition  de  Themiplegie  pourra  parfois  aussi  faciliter  le  diagnostic  :  d'apres 
]Mlle  Blanche  Edwards,  I'hemiplegie  dans  la  Sclerose  en  plaques  surviendrait 
ordinairement  apres  une  attaque  apoplectique,  et  il  ne  serait  pas  rare  de  la 
voir  ceder  et  reparaitre  a  plusieurs  reprises,  soil  toujours  du  m6me  c6te,  soit 
alternativement  des  deux  c6t6s:  quelquefois  elle  s'accompagnerait  de  paralysie 
faciale  (nouvelle  confusion  possible  avec  I'hemispasme  glosso-labie  de  I'hys- 
terie) ;  —  dans  un  certain  nombre  de  cas  on  aurait  constate  la  concomitance 
d'une  aphasie.  Oppenheim  a  vu  plusieurs  fois  Fhemipl^ic  succeder  a  des 
attaques  successives  d'epilepsie  accompagnees  chacune  d'une  leg^re  elevation 
thermique  et  il  attache  a  cette  fievre  legere  une  importance  diagnostique;  dans 
certains  de  ces  cas  I'hemiplegie  prit  le  type  de  I'hemiplegie  alterne. 

Mais  ce  sont  la  des  ph6nomenes  qui  ne  font  pas  partie  integrante  de  la 
symptomatologie  de  I'affection  qui  nous  occupe;  le  suivant,  au  contraire,  peut 
compter  parmi  les  plus  pathognomoniques  de  cette  affection,  c'est  le  Irem- 
blement. 

Le  tremblement  de  la  Sclerose  en  plaques  offre  ceci  de  particulier  qu'il  est 
intentionnel  et  massif. 

II  est  inlentwnnel ,  c'est-a-dire  que,  ne  se  montrant  jamais  quand  le  corps  est 
au  repos,  il  survient  uniquement  a  I'dccasion  des  mouvements  volontaires, 
C'est  la  un  caract6re  sur  lequel  Charcot  a  tout  specialement  appele  I'attention. 
Ce  tremblement  survient  non  seulement  quand  le  malade  cherche  a  prendre 
quelque  chose  ou  k  le  porter  a  sa  bouche,  mais  meme,  dans  les  cas  tres  accen- 
tues,  lorsqu'il  n'est  pas  suffisamment  soutenu  sur  son  lit  ou  sur  sa  chaise  et 
qu'il  se  trouve  oblige  de  faire  un  effort  pour  garder  son  equilibre;  c'est,  en  un 
mot,  un  tremblement  intimement  li6  a  I'activite  musculaire,  quel  que  soit  le 

but  de  celle-ci  ;  raouvement  ou  maintien 
d'attitude. 

II  est  massif,  c'est-a-dire  qu'un  membre 
tout  entier,  le  tronc,  la  IHe,  soit  conjointc- 
ment,  soit  sepai-ement,  se  trouve  emport6 
par  ses  oscillations.  C'est  done  tout  le  con- 
traire de  ce  qui  se  passe  pour  la  plupart 
des  autres  tremblements  que  Ton  pourrait 
([ualifier  de  «  segmentaires  »  parce  qu'ils 
n'affectent  guere  qu'une  tres  petite  portion 
d'un  membre  (la  main,  les  doigis).  De  plus 
le  tremblement  de  la  Sch^rose  en  phujuos 
est  surtout  un  tremblement  partant  de  la 
racine  du  membre,  tandis  que  la  plupart 
des  autres  treinl)l(Mnents  en  alTectent  de 
preference  la  peri|)herie.  Ces  signes  distinctifs,  malgre  Icur  grande  impor- 
tance; dans  la  presepic  totalite  des  cas,  ne  paraissent  ccpendant  pas  avoir 


Fio.  "212.  —  Kcriliirc  tl'iiii  maladu  aLlciiil  de 
sclerose  eii  plaques  (service  dc  Charcol). 
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Fig.  215.  —  Schema  dii  IrcmMomciil,  dnns  la  sclerose  eii  plaques  (d'aprfes 
Charcol).—  On  veil  que  peudanl  lo  repos,  ligne  AB,  il  u'y  a  ahsnluuKMil. 
aucunc  oscillaliou.  Mais  dcs  que  Ic  malade  commence  u  cxeculer  un 
mouvement,  en  B,  le  tremhlemenl  se  monlre  et  s'e.xagere  pendant  loule 
la  duree  du  mouvemenl  (6C). 

mais  il  exisle  neanmoins  et  on  I'observe  parfois  tr6s 


line  valour  absolue,  car  Gra.ssel  (')  a  signale  un  cas  ou  le  iremblcment  etaiL 
nctlcMncnt  sogmenlaire  et  limite  a  la  main  et  aux  doigls  :  ce  cas,  il  est  vrai, 
diagncslique  cliniquoment,  n'a  pas  6t6  suivi  d'autopsie.  Le  trcmblcraent  pent 
apparaitre  aussi  non  seulement  dans  les  mouvements  de  totality  d  un  membre, 
mais  aussi  dans  les 
mouvements  isol6s 
d'une  portion  quel- 
conque  du  membre, 
meme  dans  les  mou- 
vements dcs  doigts, 
el  il  sui'fit  parfois  pour 
le  produire  de  faire 
flechir  un  seul  doigt. 

Le  tremblement  se 
constate  en  general 
moins  facilement  aux 
membres  inferieurs  a 
cause  des  contrac- 
tures et  des  par^sies, 
nettement. 

Ce  tremblement  ne  reste  d'ailleurs  pas  localise  aux  membres  :  on  le  constate 
aussi  au  tronc  et  a  la  tete,  soit  dans  les  mouvements  du  corps  (par  exemple 
pour  passer  de  la  position  couch^  la  position  assis),  soit  a  Toccasion  des 
mouvements  des  membres,  surtout  lorsque  la  tete  est  le  but  de  ces  mouve- 
ments. (Vest  ainsi  que,  si  Ton  dit  au  malade  de  porter  un  verre  a  ses  levres, 
on  voit  sa  t^te  6tre  prise  d'oscillations  ant6ro-post6rieures  rapides  et  violentes 
qui  tantdt  rapprochent,  tantot  ^loignent  la  bouche  de  la  main  qui  porte  le 
verre.  De  m6me,  quandonditau  malade  de  marcher,  il  arrive  tres  souvent  que 
la  t6te  et  la  partie  superieure  du  tronc  sont  anim(5es  de  lels  mouvements 
d'oscillation  que  cela  seul  suffit  rendrc  la  marche  impossible,  bien  que  les 
jambes  fonclionnent  d'lme  fagon  suffisante  (demarche  vacillante  d'Oppenheim). 

11  est  pen  vraisemblable  que,  comme  le  mentionnenl  certaines  observations, 
le  tremblement  de  la  sclerose  en  plaques,  lorsqu'il  est  bien  prononce,  puisse 
6tre  absolument  unilateral;  il  s'agit  tr^s  probablement  li  dans  la  majorite  des 
cas  d'un  tremblement  hysterique  m(^connu,  quoiqu'il  soit  difficile  d'affirmer 
qu'il  en  est  ainsi  dans  tons  les  cas  :  dans  un  cas  recent  de  tremblement  absolu- 
ment unilateral,  Remlinger  a  cru  pouvoir  eliminer  I'hypoth^se  d'hysterie  (*). 
Ce  qui  est  certain,  c'est  que  quelquefois  le  tremblement  est  plus  marqu6  pour 
une  main  que  pour  I'autre. 

Diflerentes  circonstances  agissent  sur  la  production  ou  Tintensite  de  ce  trem- 
blement. On  a  deja  vu  qu'il  6tait  provoque  par  les  mouvements  volontaires  el. 
surtout  par  les  mouvements  intentionnels  specialement  dirig^s  vers  un  but 
particulier.  L'6tendue  du  mouvement  a  executer  augmente  considerablement 
I'amplitude  du  tremblement;  Tattention,  les  Amotions  agissent  dans  le  m6me 
sens.  C'est  pour  cela  qu'il  faut,  quand  on  recherche  Fexistencc  de  ce  .sympt6me 
dans  les  ens  oii  elle  es(  douteuse,  user  d'un  stratagemc  qui  consiste  k  dire  au 


I')  (inASSET.  l{e\}uc  nourolDfiifiuR,  .lO  avril  18'.)!). 
(*)  Remlingep.  Revue  de  nicd.,  10  mars  I8!)9. 
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malade  de  porler  un  verre  a  sa  bouche.  On  a  soin  de  placer  le  vcrrc  assez  loin 
a(in  que  le  sujet  soil  oblig-6  d'ctendre  le  bras  pour  le  prendre  et  d'accomplir 
ainsi  un  mouvement  6lendu ;  on  a  soin  aussi  de  rcniplir  d'cau  le  verre,  car  la 
crainle  qu'eprouve  le  malade  d'en  renverser  cxagere  nolablemenL  TinLensiLe  du 
treinblemenL  (Charcot).  C'est  dans  Tecrilure  qu'on  trouvc  en  general  la  pre- 
miere manifeslalion  du  Iremblemenl;  mais  au  fur  eL  a  niesure  qu'il  s'accuse  il 
g6ne  de  plus  en  plus  le  malade,  non  seulement  dans  toules  ses  occupations, 
mais  dans  I'accomplissement  de  toutes  ses  fonclions,  la  satisfaction  de  tous  ses 
besoins,  et  il  peut  arriver  a  compromettre  gravement  Talimentation. 

B.  Sensibilit6.  —  a.  Troubles  de  la  sensibility  g6n6rale.  —  Ces  troubles  ont 
ete  notes  dans  un  certain  nombrc  d'observations  anciennes,  mais  vu  leur 
rarete,  vu  I'absence  de  lout  caractere  special,  il  etail  admis  qu'ils  ne  font  pas 
partie  du  tableau  clinique  de  la  sclerose  en  plaques  et  que,  dans  cette  affection 
la  sensibilite  generale  peut  etre  consid6r6e  comme  intacte,  du  moins  en 
principe. 

Freund  (')  de  Breslau,  plus  recemment  Oppenheim  a  la  suite  de  I'examen 
minutieux  de  nombreux  cas  de  scleroses  en  plaques,  sont  arrives  a  des  conclu- 
sions differentes;  pour  eux  les  troubles  de  la  sensibilite  generale  existeraient  en 
r6alite  Ires  frequemment,  et  si  on  les  observe  si  peu,  c'est  qu'ils  sont  legers, 
temporaires  et  changeants. 

Parmi  les  troubles  subjectifs,  Freund  cite  les  fourmillements,  les  engourdis- 
sements,  les  sensations  anormales  de  froid  et  de  chaud,  parfois  de  veritables 
douleurs,  soit  difl'uses,  soit  fulgurantes,  soit  en  ceinlure,  pouvant  par  conse- 
quent simuler  d'une  fagon  plus  ou  moins  complete  celles  du  tabes.  Oppenheim 
a  trouve  la  cause  d'une  nevralgie  du  trijumeau  dans  une  plaque  de  sclerose 
situee  a  I'emergence  de  ce  nerf. 

Quant  aux  troubles  objectifs,  ce  sont  surtout  des  alterations  du  toucher,  de 
la  sensation  de  pression,  de  la  sensibilite  thermique,  du  sens  musculaire  (ces 
derniers  rares);  assez  frequemment  aussi  on  observe  de  I'analgesie,  de  I'hypal- 
gesie,  de  I'hyperalgesie  a  la  piqure.  Pour  les  cas  dans  lesquels  il  existe  de  I'hd- 
mianesth6sie,  il  en  sera  question  plus  loin  a  propos  do  la  coincidence  de 
I'hysterie  avec  la  sclerose  en  plaques;  il  est  possible  d'ailleurs  qu'un  certain 
nombre  des  troubles  objectifs  ou  subjectifs  dont  il  vient  d'etre  question  aient 
des  relations  plus  ou  moins  directes  avec  I'hysterie. 

b.  Sensibilite  sp6ciale  (").  —  Par  rapport  aux  sens  du  gouL  et  de  Vodorat,  on 
a  quelquefois  signals  des  troubles  plus  ou  moins  accentues,  mais  ceux-ci  sem- 
blent  6tre  rares  et  en  tout  cas  sont  peu  connus. 

Vouie  est  ordinairement  normale,  mais  le  verlige  est  assez  frequent  et  serait 
dans  un  grand  nombre  de  cas  un  phcnonicne  precocc  et  m6me  premoniloire 
(Charcot)  :  il  survient  par  crises,  brus(iucmcnl,  sans  bourdonnements  ni  sifllc- 
ments  d'oreillc  prealablcs;  le  malade  a  la  sen.sation  dcvjdect  de  rotation  du 
vertigo  rotatoire;  il  se  sent  souleve  et  tournoyant  en  I'air  et  est  parfois  violem- 
ment  jete  h  terre. 

{')  C.  S.  I'Uki  ni).  Uebor  das  Vorkominon  von  Sciisibililalsslni-ungcn  Ix'i  iiuilliplcr  llcrd- 
sUUm'osc.  Arrh.  /'.  I'sj/rh.,  XXII. 

(*)  Oi'TEiMliiiM.  licrlhi.  Idin.  Wnclicitsclir.,  180(). 

("')  Bien  quo  n'apparlerianl.  pas  aux  pympWinns  spinaiix,  los  Intublcs  do  la  scn«ibilil6 
sp(!cJ;ilo  onl  olo  i-aiif,'6H  ici  pour  no  pas  inlerroinpro  la  dortoriplion  des  Iroubios  do  !a  soiisi- 
biliL6  dans  la  soi6ro.so  on  platpics. 


s(:ll;uose  en  i'laoues.  07r) 

Les  alterations  portant  siir  le  sens  de  la  vue  coniptent  parmi  les  plus  fr6- 
(luentes  et  les  mieux  6Ludi6es  (Gnauck,  Parinaud,  Uhlliofl"). 

Presqae  toutes  les  parties  des  org'anes  visuels  peuvent  6tre  atteintes  : 
muscles  externes  de  I'oeil,  pupillo,  papillc,  etc.... 

Au  point  de  vue  du  diagnostic,  le  wjfitai/musi  occupe  une  place  tout  h  i'ait  pre- 
ponderante.  11  est  presque  loujours  horizontal;  ce  n'est  que  d'une  fagon  tout 
oxceptionnelle  qu'il  peul  se  montrer  vertical  (Uhthofl')  ou  plus  exceptionnelle- 
ment  encore  rotatoire.  Tantot  il  est  tout  a  fait  spontan6  et  permanent,  tantdt  il 
nc  se  montre  qu'a  Foccasion  des  mouvements  extremes  de  I'oeil,  lorsque  le 
regard  se  trouve  dans  une  position  forcee;  d'oti  la  n6cessite,  pour  rechercher 
I'existence  du  nystagmus  ou  des  secousses  nystagmiformes,  de  faire  porter 
Toeil  du  malade,  soit  tout  a  fait  en  dedans,  soit  tout  k  fait  en  dehors.  Kunn  (')  a 
meme  constate  chez  7)  malades  un  nystagmus  qui  ne  se  produisait  que  dans 
Texamen  d'un  objet  rapproche,  alors  que  la  convergence  entrait  en  jeu. 

Les  paralysies  des  muscles  de  rceil  ne  sont  pas  extremement  rares  dans  la 
sclerose  en  plaques  (17  poiir  100  des  cas,  Uhthoff);  elles  si^gent  surtout  sur  le 
moteur  oculaire  externe,  soit  uni  soit  bi-lat(^ralement,  et  sur  le  moteur  oculaire 
commun ;  ce  sont  plutot  des  paresies  que  des  paralysies  veritables;  ces  paresies 
out  en  outre  pour  proprietes  d'etre  parlielles,  incompletes,  transitoires.  Pari- 
naud a  montre  que  parmi  les  troubles  les  plus  caracteristiques  de  la  motilite 
oculaire  figurent  les  paralysies  ou  les  paresies  des  mouvements  associ6s  :  celles- 
ci  peuvent  porter  a  la  fois  sur  toute  la  musculature  externe  de  I'oeil,  et  Ton  a 
alors  une  ophtalmoplegie  ou  une  ophtalmopar^sie  externe,  ou  bien,  le  plus 
souvent,  ce  sont  surtout  les  mouvements  de  lateralite  externe  qui  sont  alTectes. 
Ces  paresies  donnent,  au  point  de  vue  fonctionnel,  naissance  a  de  la  diplopie 
qui,  comme  elles  d'ailleurs,  est  ordinairement  transitoirc  et  prend  naissance 
dans  les  positions  du  regard  qui  exigent  un  effort  de  ceux  des  muscles  qui  sont 
en  etat  de  paresie.  Le  strabisme  est  ordinairement  signe  de  paralysie,  mais  non 
toujours,  car  Kunn  (^)  a  remarque  plusieurs  fois  du  strabisme  avec  diplopie 
sans  aucune  contracture  ni  paralysie  :  il  explique  cette  deviation  par  un  trouble 
des  mouvements  associes,  d£l  sans  doute  a  I'existence  d'une  plaque  de  sclerose 
sur  les  fibres  d'association  des  differents  noyaux  des  nerfs  moteurs  de  I'oeil. 

Onant  a  la  pupille,  son  jeu  est  loin  d'etre  regulier  :  tantot  on  constate  de 
riiiegalite  piipillaire,  tantot  une  faiblesse  de  reaction,  soit  pour  la  convergence, 
soit  pour  la  lumiere;  parfois,  au  contraire,  le  reflexe  a  la  lumiere  se  fait  d'une 
faQon  anormalement  intense,  m6me  lorsqu'il  existe  du  myosis  (Parinaud). 

11  n'est  pas  jusqu'i  la  papille  qui  ne  soit  plus  ou  moins  gravement  atteinte; 
les  troubles  fonctionnels  que  Ton  constate  du  cote  de  la  vision  consistent, 
d'apr^s  Parinaud,  soit  en  une  diminution  lente  et  progressive  de  I'acuite  visuelle 
pour  les  deux  yeux,  avec  integrite  du  champ  visuel,  mais  production  d'un  cer- 
laui  degre  de  dyschromatopsic  pour  le  rouge  et  le  vert,  soit  dans  une  cecity 
compl6te  generalement  transitoire  et  suivie  d'une  profonde  amelioration.  Dans 
cette  forme  le  champ  visuel  est  ordinairement  altere.  Enfin,  dans  d'autrescas  le 
trouble  de  la  vision  est  persistant  et  ily  a  un  retr6cissement  irregulierdu  champ 
visuel  sans  dyschromatopsic. 

Les  modifications  die  champ  visuel  au  cours  de  la  sclerose  en  plaques  sont 
done  loin  d'etre  rares.  Uhtholfen  decrit  quatre  vari6tes  principales  : 

('_)  KiiN.N.  BeUrar/e  zii.v  y\urjcnlieUkunik  XXIII,  p.  (]:>. 
{-)  Ku.N.N.  Wiener  klin.  Biludsrlian,  18'J6. 
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A.  Scotome  central  avec  conservation  de  la  p^ripht'rie  du  champ  visuel. 

B.  Scotome  central  avec  r6tr6cissement  concomitant  de  la  peripheric  du 
champ  visuel. 

C.  Retrecissement  peripherique  du  champ  visuel  qui  est  irregulier  avec  vision 
centralc  relativement  inlacte. 

D.  Retrecissement  concentrique  regulier  analogue  celui  des  hysteriques 
(c'est  la  variete  la  plus  rare  —  1  fois  sur  24  cas). 

En  outre  de  la  frequence  du  retrecissement  du  champ  visuel,  il  convient  de 
rappeler  celle  de  la  dyschromatopsie  {^);  en  s'ajoutant  an  precedent,  ce  pheno- 
mene  contribue  a  renforcer  les  analogies  qui  existent  entre  I'oeil  de  la  sclerose 
en  plaques  et  Toeil  hysterique.  D'apres  Charcot,  cette  dyschromatopsie  aurait 
cependant  dans  les  deux  afTections  des  caracteres  distincls  :  dans  la  sck'rose 
en  plaques  il  s'agirait  surtout  d'une  dyschromatopsie  dans  laquelle,  comme 
dans  celle  du  tabes,  le  bleu  et  le  jaune  seraient  les  couleurs  les  mieux  conser- 
v(3es,  tandis  que  dans  I'hyst^rie  ce  serait  le  rouge. 

Un  autre  caract6re  des  troubles  visuels  de  la  sclerose  en  plaques  est  d"6lre 
ordinairement  unilateraux,  ou  tout  an  moins  asymetriques  quand  ils  sont  bila- 
leraux. 

Leur  debut  est  pari'ois  subit,  parl'ois  il  est  progressif ;  dans  certains  cas  ces 
troubles  visuels  constituent  la  premiere  manifestation  de  la  sclerose  en  plaques, 
dansd'autres  cas  ils  ne  surviennent  que  lorsque  celle-ci  est  d6ja  parvenue  a  une 
p6riode  plus  ou  moins  avancee. 

Objectivement  on  pent  d'ailleurs  constater  du  cdte  de  la  papille  des  altera- 
tions fort  nettes;  d'apres  Uhthoff,  tantot  celle-ci  est  completement  atrophiee  et 
decolor6e,  tantdt  sa  decoloration  est  incomplete  et  porte  surtout  sur  sa  partie 
externe,  tantot  ce  sont  les  parties  externes  qui  sont  le  plus  decolorees,  la  parlie 
interne  conservant  sa  teinte  normale,  tantot  enfin  il  s'agit  d'une  veritable  nevrile 
optique  avec  hyp6remie,  aspect  trouble  et  proeminence  de  la  papille,  vaisseaux 
voiles  et  dilates,  etc....  L'existence  de  cette  atrophic  papillaire  avait  d'ailleurs 
et6  particulierement  nol6e  par  Charcot  au  cours  de  ses  etudes  sur  la  sclerose 
en  plaques. 

Ces  alterations  du  fond  de  I'ceil  seraient  fr6quentes  (52  pour  100  des  cas. 
Uhthoff). 

C.  Troubles  viscSraux.  —  II  est  rare  que  ces  troubles  acquierent  un  degre 
prononc6;  on  comprend  cependant  que  lorsque  les  plaques  de  sclerose  sont 
assez  6tendues  et  empietent  notablement  sur  la  substance  grise  m^dullairc, 
elles  puissent  donner  lieu  a  des  troubles  gastriques  ou  gcnilo-urinairc< 
divers. 1 

Parmi  ces  troubles  on  pent  citer  V inconlinencc  ou  la  riHeniion  de  Furine  et  dex 
matieres  fecales,  Vimpimsance  ou,  au  contraire,  Uexciladon  yenUale,  et  encore 
des  cr/sr.s  gaatriques  plus  ou  moins  analogues  a  celles  du  tabes. 

Oppenheim  contrairement  a  Topinion  gencl^ralement  admise,  regardc  ces 
troubles  [comme  frequents.  Son  eleve  Kahleyssp)  va  m6me  jusqu'A  les  consi- 

(')  Bu/,/;inl  ;i  p;irUciilii;i-oiiicnl,  itisisU-  sur  l'aiiMloi,ne  des  Iroiiltles  du  C(H6  dc  la  |)n|)illo  »'l 
(111  cliaiup  visual,  conipnralivcincnl.  dans  la  srl6iosp  en  plaques  et  dans  I'liysU'M'ic:  il 
pcnsc  que  dans  un  certain  nomhrc  do  cas,  corisideres  comme  apparlenant  a  riiyslferic. 
il  s'agil.  en  r6alil(i  d'une  scl6ros<'  en  placjuos  meconnuc. 

(-)  OiMMCNHKiM.  Charilr.  Arnialen,  188S. 

(•■')  Kami.kvss.  IJelxT  d;is  Ncrliallen  dei-  iJlasen  und  MasldarmfunktioM  Ix'i  di-r  disscmi- 
nirlen  SUIcrose.  hiau'/uval  DisKci'hitiim.  herlin,  IW)0. 
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(li'i-er  comme  ai)i)arLenanL  a  la  syini)lomaloIoi>ie  ordinaii'c  do  [la  sclerose  on 
piacjues.  Pour  lui  ils  survicndraieuL  iion  pas  seulement  dans  la  periode  lermi- 
nale,  mais  bien  dans  le  cours  m6me  de  cclLe  aireclion:  il  declare  qu'il  serail 
rare  de  Irouver  un  cas  dans  lequel  ils  aicnL  manque  [complelement  pendanl 
loule  la  duree  de  la  maladie. 

D.  Troubles  trophiques.  —  Moins  souvcnL  encore  que  les  troubles  visc6raux, 
on  voiL  survenir  dans  la  sclerose  en  plaques  ces  troubles  Irophiques;  cepen- 
danl  on  a  pu  dans  quelques  observations  <'onstater  les  suivants  : 

Des  troubles  cutanea  varies  :  eruptions  erythomateuses,  papuleuses  ou  bul- 
leuses,  cedemcs  el  sueurs  localises  (Brauei-),  etc.; 

Des  alterations  des  angles  analogues  a  celles  qui  se  voient  chez  certains  tabe- 
li([ues  (Domecq-Turon)  et  la  chute  c/es  cheveux; 

Des  escarres  fessiere-^,  cclles-ci  survenant  d'ailleurs,  en  general,  surtout  h  la 
periode  terminal e; 

Des  alterations  arliculaires  douloureuses  ou  non,  du  gonflemenl  des  articu- 
lations phalangiennes  entre.  aulres ; 

Enfm  des  ainyotrophicx  out  et6  sig-nalees  dans  des  observations  extr6mement 
nombreuses  (Charcot,  Jolly,  Leube,  Schiile,  Buchwald,  Otto,  Engener,  Glo- 
rieux,  Rummo,  Pitres,  Raymond,  etc.,  etc.)  :  elles  viennent  d'etre  specialement 
eludiees  par  Lejonne(').  Elles  siegent  le  plus  souvent  aux  membres  supe- 
rieurs  et  se  localisent  de  preference,  comme  I'amyotrophie  spinale  dite  d'Aran- 
Duchenne,  aux  muscles  do  la  main,  eminences   thenar  et  hypothenar  el 
interosseux ;  elles  out  une  tendance  dans  les  preraiei-s  temps  a  I'unilaleralite 
(type  hemiplegique)  et  plus  tard,  quand  les  deux  cotes  sont  pris,  a  la  symetrie 
(type  bilateral).  Elles  s'accompagnent  de  troubles  paralytiques  qui  paraissent 
parfois  au  d6but  d'origine  uniquement  atrophiquc.  mais  qui  plus  tard  sont 
generalement  beaucoup  plus  accentues  (|ue  I'atrophie.  Parfois  tres  precoces, 
elles  peuvent  6tre  le  premier  signe  de  raflection,  comme  dans  un  cas  de 
Brauer  (-),  controle  par  I'autopsie,  ou  seul  le  developpement  ulterieur  d'une 
paraplegic  spasmodique  permit  le  diagnostic  de  sclerose  en  plaques.  Comme 
toutes  les  amyotrophies  d'origine  meduUaire  elles  s'accompagnent  de  modifica- 
tions quantitatives  et  qualitatives  de  la  contractilite  electrique;  mais  ces  modi- 
fications .sont  generalement  peu  accentu^es  parce  qu'il  reste  presque  toujours 
au  milieu  des  fibres  malades  un  grand  nombre  de  fibres  saines,  et  jamais  on 
n'observe  la  reaction  de  degen6rescence  (Huet  et  Lejonne).  Les  atrophies,  le 
plus  souvent  assez  leg^res  pour  chaque  muscle,  ont  en  revanche  une  assez 
grande  tendance  a  la  dilTusion,  cependant  elles  respectent  toujours  la  face,  le 
cou  et  le  tronc ;  plusieurs  fois  elles  ont  ete  assez  generalisees  pour  faire 
porter  le  diagnostic  de  sclerose  laterale  amyotrophique  ( Pitres,  Dejerine, 
Skolosubow) ;  Charcot  avait  decrit  dejA  une  forme  atrophique  de  la  sclerose  en 
plaques. 

{•)  Lkjonne.  These  de  Parts,  i!)0">. 
(-)  Bn.-VL'ER.  Neurol.  Ccnlralbl.,  iSOO. 
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II.  —  SYMPTOMES  BULBAIRES 

Parmi  les  symptdmes  ranges  dans  cette  calegorie  on  a  signalc  : 
Des  troubles  de  la  mastication  et  de  la  deglutition;  ces  ph^nomenes  sont  on 
somme  assez  rares. 

De  la  puralysie  avec  atrophic  des  mii.->cles  de  la  face. 

Du  tremblement  de  la  langue,  celiii-ci  presenlant  des  modalites  variables  : 
LantdL  c'esL  un  veritable  tremblement  fibrillaire,  pari'ois  avec  atrophie  linguale 
(il  n'est  pas  stir  qu'il  s'agisse  alors  de  cas  de  sclerose  en  plaques  tr6s  purs), 
tantot  ce  sont  plutdt  des  secousses  irr^gulieres  dans  les  mouvements  intcntion- 
nels  de  la  langue,  de  la  dil'ficulte  k  tenir  celle-ci  tiree  hors  de  la  bouche. 

Un  tremblement  des  cordes  vocales  avec  ou  sans  paresie  a  6Le  observe  plu- 
sieurs  fois  au  laryngoscope  par  dillerents  auleurs  (Leube,  Lori,  Collet  ('), 
Zwicki  (^) ;  ce  tremblement  est  provoqu6  par  la  parole  et  memo  parfois  simple- 
ment  par  la  respiration,  qui  devient  saccadee  (Oppenheim). 

Des  crises  d'asp/tyxie,  de  Vacceleration  die  pouls  ont  ete  constatees  exception- 
nellement. 

La  glycosurie  a  6te  observee  a  plusieurs  reprises;  elle  est  ordinairemenl 
attribuee  (Richardi^re,  Blanche  Edwards)  a  I'existence  de  plaques  sclereuses 
siegeant  au  niveau  du  quatrieme  ventricule,  dans  la  region  dont  la  piqClre 
determine  la  presence  du  sucre  dans  les  urines. 

La  polyurie  qui  se  voit  ^galement  quelquefois  semble  provenir  d'une  cause 
analogue. 

III.  —  SYMPTOMES  CEREBRAUX 

Les  troubles  de  la  parole  constituent  un  des  symptdmes  les  plus  caracteris- 
tiques  de  la  sclerose  en  plaques,  taut  par  leur  frequence  dans  cette  maladio 
que  par  leur  aspect  vraiment  singulier. 

Ce  qui  distingue  ces  troubles  de  la  parole,  c'est  que  chez  ces  malades  la  voix 
est  pour  ainsi  dire  spasmodique;  on  sent  que,  dans  remission  de  la  parole,  toule 
la  musculature  de  I'appareil  pliaryngo-laryng6  est  dans  un  6tat  de  contraction 
intense,  d'ou  le  timbre  special  qu'acquiert  la  voix,  comme  si  le  malade,  pour 
parler,  6tait  oblige  a  un  effort  des  plus  violcnts. 

Par  suite  de  cette  persistance  de  I'effort,  la  parole  presente  en  outre  une 
monotonie  extrfime,  et  comme  chaque  syllabe  n6cessile  pour  ainsi  dire  une 
nouvelle  pouss6e  de  la  part  du  malade,  elle  est  scandee.  Spasmodirjiic,  mono- 
tone et  scandee,  tels  sont  les  trois  principaux  caract6res  qui  dislinguent  la 
parole  des  individus  atleints  de  sclerose  en  plaques. 

Quclques  auteurs  (von  Krzwicki('),  Collet) ('),  ont  en  oulre  signale  chez  ces 

(1)  CoLi.KT.  fj/oii  miid.,  1 807,  n"  i. 

(«)  Zwicki.  Dcntunhe  ,ncA.  Work.,  '2i  :\\v\\  18(12. 

('')  Von  Kr/wicki.  Ein  F;ill  voii  iniill.i[)ler  Sklerose  des  Geliirns  und  RUckcnmarUs  mil 
Intcnlionstremor  der  SUinmb/indoi-.  Ik-utsrhc  mcd.  Wocheni^cltr.,  11  mars  W^l. 

(*)  CoLLKT.  Lr  Ircmlilcmenl  dns  cordes  vocalos  cl,  le.s  troubles  de  la  i)li()iialioii  dans  l.i 
scl6rosc  en  plafjiies.  Annala^  des  mnbriics  du  lar>/)ix,  f6vrior  ISO'i. 
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malades  Texislence  d'un  tremblement  des  cordei  vocales  presentanl  les  plus 
grandes  analogies  avec  le  Ircmblement  inLentionnel  des  mcmbres. 

Les  lrouble>>  inlelleckiels  font-ils  parlic  integrante  dii  tableau  clinique  de  la 
sclerose  en  plaques?  La  reponse  h  cette  question  est  analogue  [a  celle  qui  peul 
se  poser  au  sujet  des  troubles  sensilifs  et  des  troubles  visceraux.  Si,  par  trou- 
bles intellectuels,  on  comprend  seulement  I'aHenation  mentale  ou  les  etats  voi- 
sins,  il  est  certain  qu'ils  sont  rares  dans  la  sclerose  en  plaques;  si,au  contraire, 
sous  cette  rubrique,  on  fait  rentrer  toutes  les  modifications,  si  legeres  soient- 
elles,  que  ces  malades  peuvent  presenter  dans  leur  etat  mental,  on  peut  affirmer 
que  chez  eux  les  troubles  intellectuels  sont  frequents. 

Parmi  ceux-ci  on  doit  particulierement  citer  un  a/f'aissement  inlellectuel  plus 
ou  moins  marque,  qui  va  parfois  jusqu'^  donner  aux  malades  une  expression 
niaise  et  m6me  enfantine;  dans  quelques  cas  ceux-ci  deviennent  apathiques, 
indifferents  ou  m6me  melancoliques.  Quand  la  maladie  s'est'd6velopp6e  dans 
I'enfance  il  y  a  fr^quemment  arret  du  developpement  intellecluel  [l^o\iYxve.\\\\e)  ('). 
II  ne  faudrait  d'ailleurs  pas  toujours  s'en  rapporter  a  I'aspect  de  ces  malades 
pour  juger  leur  etat  mental.  G'est  ainsi  que  quelques-uns,  par  exemple,  ne  pre- 
sentent  en  realite  que  des  troubles  intellectuels  mediocres  et  cependant  sont 
pris  d'acces  de  fou  rive  qui  feraient  supposer  qu'ils  sont  extremement  dechus 
au  point  de  vue  psychique.  Ce  rire  est  un  veritable  rire  spasmodique  que  le 
malade  est  absolument  hors  d'etat  de  mod6rer,  aussi  dure-t-il  souvent  plusieurs 
minutes.  Oppenheim  I'a  meme  vu  etre  assez  intense  et  assez  prolonge  pour 
determiner  la  cyanose  de  la  face  et  inspirer  des  craintes  d'aspbyxie.  Parfois, 
mais  beaucoup  plus  rarement  que  le  rire,  on  observe  des  pleitrs  survenant  sans 
raison  suffisante. 

Quant  aux  cas  dans  lesquels  surviennent  des  troubles  tr6s  marques  de  Tin- 
telligence,  tels  qu'un  delire  des  grandeurs,  ou  mfime  une  demence  complete, 
il  est  loin  d'etre  certain  que  ce  soient  toujours  la  des  cas  de  sclerose  en  pla- 
ques; ces  phenomenes  se  montrent,  en  eflet,  au  cours  d'autres  formes  de  scle- 
rose disseminee,  mais  de  nature  diff6rente  de  la  sclerose  en  plaques  typique. 

Parmi  les  troubles  intellectuels  on  peut  encore  compter  le  vertige  qui,  chez 
certains  sujets,  rend  la  marche  extrfimement  difficile;  il  s'agit  l^i  d'un  vertige 
d'origine  cer6belleuse  tenant  tr6s  vraisemblablement  a  I'cxistence  de  plaques 
dans  le  cervelet.  Quant  au  vertige  de  Meniere  (vertige  auriculaire),  signale 
dans  quelques  observations,  on  peut  le  considerer  comme  rare. 

Enfin  il  survient  quelquefois,  au  cours  de  la  sclerose  en  plaques,  des  atlaques 
apoplecti formes  ou  epilepti formes;  les  premieres  sont  incomparablement  les  plus 
fr^quentes  (Charcot)  :  apres  ou  sans  prodromes,  perte  de  connaissance  pouvant 
aboulir  plus  ou  moins  rapidement  k  un  veritable  coma;  le  pouls  est  frequent, 
la  lempt^rature  s'eleve  k  oU,  40  et  m6me  41  degres;  le  plus  souvent  cette  altaque 
apoplectiforme  s'accompagne  d'une  h^miplegie  qui,  elle,  persiste  apr6s  que  Tctat 
apoplectique  a  disparu  (en  general  au  bout  de  1  k  '2  jours).  Cette  h6mipl6gie  est 
d'ailleurs  transitoire,  comme  nous  I'avons  d6ja  vu,  mais  elle  est  plus  longue  a 
disparaitre  que  I'attaque  apoplectiforme  qui  I'a  accompagnee.  Les  attaques  do 
ce  genre,  chez  certains  malades,  font  entierement  dcfaut;  chez  d'autres,  elles 
reviennent  a  plusieurs  reprises  apr6s  des  inlervalles  plus  ou  moins  longs;  chez 
d'autres,  enfin,  elles  amenent  la  mort  par  persistance  du  coma. 

(')  BouBNEviLLE.  Progres  med.,  26  mai  1900. 
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Marche  et  formes  cliniques.  —  La  marchc  tie  la  sclerose  en  plaques,  dii 
moins  dans  sa  foi-me  type,  comprendrait,  d  aprcs  la  description  de  Charcot, 
trois  s lades  : 

Le  premier  slade  est  le  stade  de  debuL  Quand  celui-ci  se  fail,  ce  qui  est 
assez  frequent,  d'une  i'aQon  Icntc,  on  observe  tout  d'abord,  soil  Tapparition  des 
sympt6mes  cerebraux  :  vertiges,  cephalalgic,  incertitude  de  la  demarche,  soit 
celle  des  symptCmes  spinaux  et  notamment  la  paraplegic  spasmodique.  Puis 
peu  a  peu  Tensemble  des  troubles  propres  k  cette  maladie  se  complete.  Quel- 
quefois  le  phenomene  initial  est  constitu6  par  I'invasion  de  douleurs  plus  ou 
moins  intenses,  assez  comparables  a  celles  du  tabes.  —  Enfin  le  debut  pent 
6tre  brusque;  il  consiste  alors,  soit  dans  une  attaque  apoplectiforme  suivie  ou 
non  d'hemiplegie,  soit  dans  une  hemiplegie  non  prec(kl6e  d'attaque.  Quelque- 
fois  aussi,  ce  sont  les  troubles  de  la  vue  qui  ouvrent  la  scene,  et  differents 
auteurs,  Oppenheim  et  son  eleve  Frank('),  Hruns  el  Stolting(-)  onl  insiste 
r6cemment  sur  la  IVequence  des  alterations  des  nerfs  optiques  comme  sym- 
ptdme  precoce  de  la  sclerose  en  plaques.  C'est  enfin  tr6s  souvent  le  vertigo 
avec  ou  sans  vomissements  qui  annonce  la  maladie.  Gelte  premiere  periode 
peut  durer  assez  longlemps,  1,  5,  5  ans  et  plus. 

Le  deuxieme  stade  est  celui  de  la  maladie  confirmee ;  on  observe  alors  dans 
tout  leur  developpement  les  symptdmes  qui  la  constituent;  malgre  cela  Felat 
general  reste  bon,  et  quoique  le  malade  soit,  dans  certains  cas,  a  peu  pr6s 
confine  au  lit,  sa  sante  ne  donne  aucune  espece  d'inquietude.  Cette.  p6riode 
peut  egalement  avoir  une  duree  assez  longue,  c'est  ordinairement  par  annees 
qu'eile  se  compte. 

Le  troisieme  stade  ou  stade  terminal  evolue  d'une  fagon  plus  rapide.  II  est 
caracterise  par  une  sorte  de  deperissemenl  general  :  les  diflerents  appareils 
6prouvent  des  desordres  plus  ou  moins  marqu6s  dans  leur  fonctionnement, 
Tappetit  diminue,  les  digestions  deviennent  mauvaises ;  il  survient  des  troubles 
vesicaux,  parlois  les  malades  sont  meme  tout  h  fait  gSteux  et  ne  tardent  pas  a 
se  cachectiser.  Dans  cet  etat,  ils  n'ofl'rent  plus  aucune  resistance  et  succombent 
prompteraent  a  telle  ou  telle  maladie  intercurrente,  tuberculose  pulmonaire, 
pneumonic,  fi6vre  typhoide,  septicemic  prenant  son  origine  dans  les  escarres 
qui  surviennent  quelquefois  a  cette  periode  sous  Tinfluencc  de  Tincontinence 
de  Turine  et  des  matiercs  fecales.  La  mort  peut  survenir  aussi  sans  infection 
secondaire  par  suite  des  progres  mfimes  ou  de  la  localisation  de  la  maladie, 
par  troubles  bulbaires  de  la  respiration,  de  la  circulation  ou  de  la  deglulilion, 
ou  a  la  suite  d'un  ictus  apoplectiforme. 

Cette  description  est,  bien  entendu,  tout  a  fait  schematique.  Etant  donne 
que  la  scl6rose  en  plaques  est,  non  pas  une  maladie,  mais  une  simple  lesion 
survenue  au  cours  d'une  autre  maladie,  on  comprcndra  qu'il  est  impossible  de 
lui  decrire  une  marche  absolument  autonome;  aussi  les  variantes  sonl-elles 
frequentes  et  diverses. 

C'est  ainsi  que  dans  certains  cas  la  marche  est  chronique  avec  aggravations 
brusques,  ou  bien  chronique  remittente,  de  longues  periodes  slalionnaires  ou 
m6me  un  certain  degre  d'amelioration  s'intercalant  enlre  les  poussees  d'exacer- 
bation  on  de  progression  des  principaux  sym|)t6mes  :  la  i-e|)rise  des  accidents 

(')  EiiAMv.  DrulKclu;  /cHnclir.  f.  Nervenlteilk.,  I8!»S. 
(«)  Illil  NS  (!l  Sroi.TiNf;.  .yfniiulsrirr.  f.  I'^i/rh..  lUOO. 
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osl  generalement  aLlribuee  a  uii  refroidisscmcnL,  un  exces  de  CaLigue,  un  effort, 
un  Iraumalismo,  Ires  souvenl  a  une  maladic  infccliouse  inLorcurrcnlc  ou  a  la 
puorpcfalilc  :  parlbis,  cependanl,  on  iic  peuL  Lroiivcr  aiicunc  cause  occasionnelle 
a  ees  reLours  offensifs. 

Enfin  V amelioration  permanente  est  loin  d'etre  rare,  et  il  n'est  meme  pas 
inlerdit  de  parler  de  guensori  (Charcot,  Catsaras).  La  notion  d'une  guerison 
possible  a  (ite  introduite  par  Charcot;  cet  auteur  a  montre  par  plusieurs  exem- 
ples  que  cette  terminaison  etait  loin  d'etre  exceplionnclle.  C'est  la  un  element 
tres  important  qui  ne  doit  pas  6tre  neglige  lorsqu'on  ctablit  le  pronostic  de  la 
sclerose  en  plaques,  et  qui  contribue  a  i'aire  de  celle-ci  une  affection  beaucoup 
moins  grave  en  somme  que  ne  pcrmettraient  de  le  croire  les  premieres  descrip- 
tions consacrees  h  cette  maladie.  On  verra  qu'il  y  a  meme  certains  cas  dans 
lesquels  I'affection  tourne  court,  et  ou,  apres  avoir  observe  pendant  quelques 
semaines  seulement  de  I6gers  troubles  de  la  parole,  un  pen  de  treniblement  et 
, d'incertitude  de  la  marche,  on  voit  ces  phenomenes  disparaitre  completement 
el  une  complete  rcslilutio  in  integrum  se  produire. 

La  duree  de  la  sclerose  en  plaques  est,  pour  les  raisons  qui  ont  ete  donnees 
plus  haut,  essentiellement  variable  :  dans  certains  cas  elle  pent  se  prolonger 
pendant  15,  20  ans  et  plus;  en  moyenne,  on  peut  compter  que  les  individus 
atteints  de  cette  affection  ont  une  survie  qui  n'est  pas  inferieure  a  5  et  10  ans, 
bien  que  certains  auteurs  (Fiirstner,  Gudden,  etc.)  aient  montre  que  la  mort 
pouvait  tr6s  exceptionnellement  survenir  moins  d'un  an,  quelques  mois  m6me, 
apres  Tapparilion  des  premiers  accidents  et  qu'on  ait  pu  admcttrc  a  c6te  d'une 
marche  subaigue  et  d'une  marche  chronique  une  evolution  aigue  et  meme 
suraigue, 

Au  point  de  vue  des  formes  on  peut  distinguer,  suivant  la  [)redominance  de 
tel  ou  tel  groupe  de  symptomes,  une  forme  cerebro-spinale,  la  plus  frequente, 
une  forme  cerebrate,  une  forme  spina  le,  celle-ci  caracterisee  surtout  par  la 
paraplegic  spasmodique  et  parfois  par  Themiparaplegie  avec  syndrome  de 
Brown-Sequard  plus  ou  moins  nettement  caracterise,  une  forme  bulbaire  avec 
frequence  et  intensity  particuli^res  des  symptomes  bulbaires,  enfin  une  forme 
cerebellem\  et  ce  n'est  pas  la  moins  fiequente,  caraclerisee  par  la  predomi- 
nance des  troubles  qui  constituent  le  syndrome  cerebelleux,  nystagmus,  ver- 
tiges,  vomissements,  d6marche  ebrieuse.  On  doit  signaler  tout  particulierement 
les  cas  dits  formes  frustes  dans  lesquels  il  n  existe  guere  qu'un  symptome  ou 
du  moms  dans  lesquels  un  symptome  est  particulierement  d^veloppe  et  domine 
tout  le  tableau  clinique  :  des  cas  de  jour  en  jour  plus  nombreux  de  ces  formes 
trustes  ont6te  signalesau  point  que  certains  auteurs  ont  trouve  plus  frequentes 
les  formes  anormales  que  celles  qui  repondent  au  tableau  classique;  parmi  les 
formes  anormales  exceptionnelles,  il  faut  signaler  specialement  celle  qui, 
accompagnee  d'une  amyotrophic  tr6s  prononcee,  evolue  sous  le  masque  de  la 
sclerose  lal6rale  amyotrophique. 

Diagnostic.  —  (Juclque  particulier  ct  meme  pathognomonique  que  puisse 
sembler  Taspect  de  la  scleroSe  en  plaques  dans  sa  forme  lypique,  il  u'en  est 
pas  moins  vrai  que  cet  aspect  peut  ^tre  simule  a  s'y  meprendre  par  quelques 
autres  maladies.  Vexamen  cytologique  du  liquide  cephalo-raclndien  ne  peut 
encore  servir  au  diagnostic  de  la  sclerose  en  plaques  :  les  (|uelques  recherches 
qui  ont  ete  faites  jusqu'ici  ont  donne  des  resultals  discordants  :  dans  5  cas  non 
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suivis  d'aulopsie  Carriere  (de  Lille) (')  a  Irouvc  un  nombre  enormo  d'el6mcnls 
cellulaires  dont  80  pour  100  de  lymphocytes;  dans  5  cas  ^^alemenl,  non  suivis 
d'aulopsie,  Babinski  el  Nagcolte(^)  oiiL  trouv6  d'assez  nombreux  616menls  leu- 
cocylaires;  en  revanche,  sur  7  cas  Sicard  (')  n'a  trouve  que  deux  I'ois  le  cyto- 
diagnosLic  posilil",  niais  il  a  verifie  analoniiquemenl  le  diagnostic  dans  deux 
des  5  cas  ou  le  cytodiagnostic  etaitn^gatif  etilemet  I'hypothese  que  la  lympho- 
cytose  devrail  sans  doute  faire  penser  a  une  16sion  spinale  syphilitique  sans 
permettre  de  rejcter  le  diagnostic  de  sclerose  en  plaques. 

Llujsterie  est  une  des  maladies  qui  ont  ete  la  cause  du  plus  grand  nombre 
d'erreurs  du  diagnostic.  On  voit,  en  effet,  quelquelbis  cette  airection  s'accom- 
pagner  (Souques('),  Dulil)(^)  de  tout  un  groupement  de  sympt6mes  qui  rappelle 
de  tr^s  pres  celui  qui  existe  dans  la  sclerose  en  plaques  la  plus  classique  :  ver- 
tiges,  apoplexie,  hemiplegie,  tremblement  a  Toccasion  des  mouvements  intcn- 
tionnels,  embarras  de  la  parole,  diplopie.  —  Pour  distinguer  ces  cas  de  ceux 
qui  sont  dus  a  la  maladie  que  nous  etudions,  la  recherche  des  troubles  de  la 
sensibilite  est  absolument  indispensable,  car,  ainsi  que  nous  Tavons  vu,  ces 
troubles  sont  en  g6n6ral  tres  pen  importants  dans  la  sclerose  en  plaques,  tandis 
qu'ils  comptent  parmi  les  plus  caract6ristiques  des  phenomenes  hystoriques. 
On  devra,  en  outre,  rechercher  avec  un  soin  extreme Fexistence  ou  I'absence  des 
stigmates  decrits  par  Charcot, 

Malheureusement  cette  recherche  ne  suffit  pas  toujours  pour  fixer  le  dia- 
gnostic, car  trop  souvent  on  rencontre  des  malades  chez  lesquels  la  sclerose 
en  plaques  et  Thysterie  se  trouvent  associ^es.  C'est  la  un  fait  des  plus  inte- 
rcssants  et  qui  a  616  mis  bien  en  lumi6re  dans  la  th6se  de  G.  Guinon(*).  La 
sclerose  en  plaques  est,  parmi  les  maladies  organiques  du  systeme  nerveux, 
une  de  celles  qui  jouent  le  plus  souvent  le  r6le  d' «  agent  provocateur  »  de 
I'hysterie.  —  On  con^oit  que  dans  ces  cas  il  puisse  Sire  extrSmement  difficile 
de  faire  le  depart  de  ce  qui  appartient  a  Tune  et  a  I'autre  de  ces  deux  affections, 
car  non  seulement  elles  sont  combinees,  mais  Tune  est  m6me  directement  sous 
la  dependance  de  I'autre.  C'est  probablement  a  I'existence  de  cette  association 
que  quelques  auteurs  doivent  d'avoir  attribue  a  la  sclerose  en  plaques  des 
ph6nomenes  tels  que  I'hemianesthesie,  appartenant  en  propre  a  I'hysterie.  C'esl 
encore  dans  I'existence  de  I'hysterie  qu'il  faut  peut-etre  rechercher  I'explication 
des  cas  observes  par  Westphal,  et  plus  recetnment  par  Strumpell  (1898),  dans 
lesquels  certains  auteurs  disent  avoir  constate  les  symptdmes  de  la  sclerose  en 
plaques  la  plus  franche  alors  qu'i  I'autopsie  il  ne  leur  fut  pas  possible  de 
trouver  aucune  lesion  rappelant  de  pr6s  ou  de  loin  celles  qui  constituent  cette 
maladie. 

La  maladie  de  FrieAlreich  pent  ^galemenl  6tre  aisdment  confondue  avec  la 
sclerose  en  plaques,  et  en  fait  elle  I'a  616  tout  d'abord,  la  majorite  des  auteurs 
so  refusant  a  admettre  que  les  observations  du  professeur  d'lleidelberg  s'ap|)li- 
([uassent  a  autre  chose  (|u'a  des  cas  de  sclerose  en  pla(pK!s. 

Dans  la  maladie  de  I'^riedrcich  on  constate,  en  effet,  des  troubles  de  la  marche 

(')  ('.AiiRiiiiii;.  Sue.  hiul.,  V)  mars  1901. 

(*)  Badinski  cL  Nackott.  Soc.  med.  des  Mp.,  mai  1901. 

(■')  Stf:Aiti).  Le  lii/uidi'.  ei'.jihiilii-vnrliidien. 

{*)  SoLyurc».  Tliosc  do  i'aris,  ISUl. 

(»)  DuTiL.  Thi'sc  (Ic  Paris,  18««. 

('•)  GEoriGKS  GuiNON.  Lea  (tganlit  jmwocalcurfi  de  I'lujsli'rir.  'I'lirsc  de  I'aris.  ISS7. 
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rappclant  assez  bicn  I'alaxie  cerebcllouse,  du  Lrcmblement  a  I'occapion  des 
mouvements  inlentionncis,  do  la  lenleiir  de  la  parole  ot  un  nyslagmus  qui  pcul 
(Hre  tr^'S  prononce.  Pour  cviter  de  confondrc  ces  deux  an'eclions,  on  s'appuiera 
sur  ce  que,  dans  la  maladie  de  Friedreich,  le  trouble  des  mouvements  est  sou- 
vent  analogue  a  celui  de  la  choree,  sur  ce  qu'il  n'existe  pas  de  paralysies  des 
muscles  de  I'oeil;  en  outre,  on  remarquera  que  dans  cette  affection  il  existe 
souvent  un  degr^  plus  ou  moins  accentue  de  scoliose  et  un  pied  bot  sp6cial, 
et  enfin  que  la  maladie  de  Friedreich  debute  ii  un  age  plus  tendre  et  frappe 
souvent  plusieurs  freres  et  soeurs. 

II  faut  encore  etablir  le  diagnostic  de  la  sclerose  en  plaques  avec  un  certain 
nombre  de  maladies  qui,  dan^  les  cas  ou  I'un  des  symptomes  de  cette  affection 
est  predominant,  pourraient  la  simuler. 

Le  tremblement  de  la  paralysie  agilante  se  distingue  en  g(^neral  bicn  facile- 
ment  de  celui  de  la  sclerose  en  plaques;  en  effet,  c'est  un  tremblement  tr6s  fin, 
plus  lent,  occupant  surtout  les  mains;  il  est  continuel,  c'est-a-dire  existe  meme 
lorsque  les  membres  sont  k  I'^tat  de  repos;  il  faut  en  outre  noter  que,  dans. la 
majorite  des  cas,  contrairement  a  ce  qui  a  lieu  dans  la  sclerose  en  plaques,  ce 
tremblement  diminue  ou  disparait  a  I'occasion  des  mouvements  intentionnels. 
En  outre,  les  individus  atteints  de  maladie  de  Parkinson  pr(^sentent  un  aspect 
si  particulier,  que  celui-ci  suffirait  a  lui  seul  pour  pr6venir  toute  erreur. 

Quant  au  tremblement  mercuriel,  d'apres  la  description  de  Charcot,  il  est 
fort  analogue  a  celui  de  la  sclerose  en  plaques  :  m6me  rylhme^  amplitude 
souvent  assez  considerable,  provocation  ou  exag6ration  par  les  mouvements 
intentionnels,  ce  sont  la  des  phenomenes  communs  a  ce  tremblement  et  a  celui 
de  la  sclerose  en  plaques.  Mais  Charcot  fait  remarquer  que  le  tremblement 
mercuriel  ne  disparait  au  repos  que  d'une  fagon  r^mittente,  et  qu'apres  une 
periode  d'absence,  il  revient  de  lui-m6me  d'une  fagon  spontanee  pour  cesser 
de  nouveau;  dans  la  sclerose  en  plaques,  au  contraire,  jamais  le  tremblement 
ne  survient  d'une  fagon  spontanee,  toujours  il  se  montre  exclusivement  k  I'oc- 
casion d'un  mouvement  volontaire. 

La  choree  de  Sydenham  s'accompagne,  non  pas  de  tremblement,  mais  d'une 
serie  de  mouvements  constituant  plutot  des  contorsions;  il  n'y  a  done  pas  lieu 
d'exposer  en  detail  le  diagnostic  avec  cette  affection. 

Pour  ce  qui  est  de  la  choree  liysterique,  elle  se  caract6rise  surtout  par  la 
repetition  d'un  mouvement  plus  ou  moins  complexe,  nullement  comparable  a 
un  tremblement.  En  outre,  on  appliquerait  ici  les  donnees  prec6demmenl 
indiquees  pour  le  diagnostic  de  la  sclerose  en  plaques  avec  I'hysterie. 

Les  tumeurf<  cerebrales,  et  plus  encore  les  tumeurs  si6geant  au  niveau  du 
cervelel,  determinent  souvent  des  phenomenes  assez  analogues  a  ceux  que  Ton 
constate  dans  la  sclerose  en  plaques,  notamment  la  titubation,  la  n6vrite 
opiique  et  le  nystagmus;  dans  certains  cas  plus  rares,  ces  tumeurs  peuvent 
m6me  s'accompagner  d'un  tremblement  plus  ou  moins  accentu6.  Le  diagnostic 
se  fera  par  l'intensit6  de  la  cephalalgie  et  sa  persistance,  par  la  frequence  des 
vomissements,  par  les  caract6res  sp6ciaux  de  la  papille,  par  I'absence  ordinaire 
de  phenomenes  spasmodiques,  du  moins  de  phenom6s  spasmodiques  aussi 
prononcc's  (pie  ceux  de  la  sclerose  en  plaques. 

La  plupart  des  sympt6mes  de  la  sclerose  en  plaques  peuvent  aussi  se  relrouver 
dans  les  atrophies  cerebellemes  :  c'est  sur  le  i)eu  d'intcnsite  ordinaire  du  trem- 
l'l<^ment,  des  troubles  de  la   parole,   des  secousscs   nystagmiformes,  sur 
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rabscnce  ou  la  raiblcsso  des  sympldmes  spasmodiques,  qu'on  baseni  Ic  dia- 
gnostic (Thomas). 

Lorsque  le  plu'iiomcne  de  d6bul  csl,  unc  hcmiplegio,  on  peul,  cpi'ouver  unc 
diCficulte  considcM-able  a  rapporler  cclle-ci  a  sa  veritable  cau.se,  car  on  est  bien 
plut6t  tente  de  I'attribuer  a  une  hemorragiR  cerebrale  ou  k  un  ramollisseyncyil. 
D'apres  Charcot,  la  temperature  serait  plus  elevee  dans  I'altaque  apoplecti- 
forme  due  a  la  sclerose  en  plaques;  on  se  souviendra  en  outre  que,  dans  cette 
aflection,  I'hemiplegie  t;st  presque  toujours  transitoire.  L'apparition  du  tre7n- 
blement  'posl-hemiplegique  ne  facililera  pas  Ic  diagnostic;  toutefois,  il  est  tres 
rare  et  ce  n'est  qu'exceptionnellement  qu  il  presente  les  caracteres  du  tremble- 
ment  de  la  scl6roseen  plaques;  de  plus,  a  I'epoque  tardive  ou  d'ordinaire  d6bute 
le  tremblement,  a  la  suite  d'une  hemiplegie  par  hemorragie  ou  ramollisement , 
il  serait  tres  exceptionnel  de  trouver  une  sclerose  en  plaques  dans  laquelle  I'he- 
miplegie  ait  persists,  et  qui  ue  se  soit  encore  manifest^e  par  aucun  autre  signe. 

Dans  certaines  formes  frustes  de  sclerose  en  plaques,  on  a  vu  que  le  seul 
symptome  est  quelquefois  une  paraplegic  spasmodique ;  ces  cas  pourront  6tre 
confondus  avec  une  myelile  transversa  ou  une  myelile  par  compression,  mais 
dans  celles-ci  on  rencontrera  le  plus  souvent  des  doulcurs  pseudo-nevralgiques 
et,  grace  a  la  participation  de  la  substance  grise,  des  troubles  dans  le  Ibnction- 
nement  des  sphincters. 

Ouant  aux  fails  de  sclerose  en  plaques  simulant  la  sclerose  lalerale  amyolro- 
pJiiqice,  ils  sont  tellement  rares,  qu'on  n'aura  guere  a  se  preoccuper  de  ce  dia- 
gnostic, il  suffit  d'etre  prevenu  de  la  possibilite  de  commeltre  cette  crreur  pour 
6tre  en  etat  de  I'^viter  :  dans  les  cas  douteux  on  se  basera  sur  la  predominance 
dans  la  sclerose  en  plaques,  des  signes  de  contracture  sur  les  signes  d'amyo- 
trophie  et  sur  leur  absence  de  regression  au  fur  et  a  mesure  que  I'amyotrophie 
progresse,  sur  revolution  par  saccades,  par  remissions  et  par  recliutes,  dans  la 
sclerose  en  plaques  contrastant  avec  la  marche  reguli^rement  progressive  de 
la  scl6rose  laterale  amyotrophique. 

Le  tabes  ne  compte  pas  non  plus  parmi  les  maladies  qui  simulent  celle  qui 
nous  occupe,  et  Ton  ne  confondra  pas  la  demarche  cerebello-spasmodique  avec 
la  demarche  ataxique,  m6me  quand  il  existe  des  troubles  oculaires  accentues 
soit  du  c6te  de  la  musculature,  soit  du  cote  de  la  papille.  Cepondant,  dans 
quelques  cas  de  sclerose  combinee,  le  diagnostic  deviendrait  a  la  rigueur 
plus  ardu. 

Une  affection  qui,  en  revanche,  offre  plus  d'un  Irait  commun  avec  la  sclerose 
en  plaques,  c'est  la  paralysie  generale.  Dans  cette  derni^re,  en  effet,  il  y  a  des 
troubles  de  la  parole,  du  tremblement  et  parfois  une  demarche  a  la  fois  lourde 
et  spasmodique.  Mais,  pour  une  oreille  un  peu  excrcee,  les  troubles  de  la  parole 
seront  essentiellement  differents  dans  les  deux  cas;  les  caracteres  du  tremble- 
ment seront  egalement  loin  d'6tre  identiques;  enfin,  les  troubles  psychiques 
seront  infiniment  pUis  prononces  dans  la  paralysie  generale  et  rev6tiront  une 
forme  toute  particuli<!;re. 

ttiologie.  Pathog6nie.  —  La  sclerose  en  plaques  pourrail,  si  I  on  en  croil 
lesauteurs,  dtre  produite  par  des  causes  diverses  :  refroidissrmnil ,  xirrmeuayc, 
eXces  et  m(\mo,  I raiimalisines  :  le  Iraumatisme  en  pariiodier  a  ele  Ires  frecpuMu- 
ment  signale  comnie  cause  de  sclerose  en  i)la<pi(>K,  lout  recemmeni  encore  p.ar 
de  tiombrcux  auleurs  allcmands  (E.  Kaiser,  Leick,  B.  Key.ssor,  Flesch,  Wind- 
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scheicl,  etc.)  :  queiques  ol)serv;aiuiis  de  cc  genre  sonl  vrai.scmblablemenl  des 
cas  d'hyslei-ic  diagnosliqucs  par  erreur  sclerose  en  plaques,  un  certain  nombre 

rapporlonl  a  des  cas  auLlienliques  de  sclerose  en  plaques,  mais  il  est  probable 
que  comme  dans  la  pluparl  des  maladies  chroniques  des  centres  nerveux  le  irau- 
matisme  a  tout  an  plusservi  de  cause  occasionnelle.  R6cemment  Oppenheim  (') 
a  pretendu  que  les  intoxications  jouaient  un  grand  role  dans  son  etiologie; 
parmi  les  malades  qu'il  a  soignes,  un  bon  nombre  etaient,  par  leur  profession, 
en  contact  plus  ou  moins  prolonge  avec  certaines  substances  toxiques,  surtout 
avec  des  substances  minerales  :  peinlres,  graveurs,  fondcurs  en  cuivre  ou  en 
zinc;  Tun  de  ses  malades  avait  longtemps  travaille  dans  une  fabrique  de 
l)hosphore.  Brissaud  a  prc^ente  un  cas  de  sclerose  en  plaques  tr6s  probable- 
ment  d'origine  saturnine. 

La  veritable  cause  de  la  sclerose  en  plaques  et  peut-6tre  la  seule  consiste 
dans  Y infection,  ou  mieux  dans  \es  infections  (Pierre  Marie).  On  voit  la  sclerose 
disseminee  survenir  a  la  suite  d'un  grand  nombre  de  maladies  aigues  (Kahler 
et  Pick)  de  nature  eminemment  infectieuse.  Parmi  ces  maladies,  celles  qui 
donnent  le  plus  fort  contingent  sont  la  fievre  lyphoide  et  la  variole.  Les  autres 
fievres  eruptives  peuvent  egalement  la  produire,  notamment  la  rougeole  et  la 
scarlatine.  On  Tobserve,  mais  plus  rarement,  au  cours  de  la  diphterie,  de  la 
coqueluche,  de  I'erysipele,  de  la  dysenteric,  du  chol6ra,  du  rhumatisme  cerebral 
(Charcot);  quelquefois  aussi  a  la  suite  de  la  pneumonia,  et,  plus  frequemment 
pcut-6tre,  des  fievres  paludeennes.  Les  derni6res  epidemics  de  grippe  ont 
permis  de  compter  rinfluenza  parmi  les  causes  relativement  rrequentes  de  la 
sclerose  en  plaques  (Nolda,  Massalongo  et  Silvestri,  Rendu  (-),  Maixner,  etc..) 
11  est  d'ailleurs  evident  que  cette  Enumeration  ne  saurait  etre  consid6ree  comme 
complete,  et  que  d'autres  infections  pourront  encore  6tre  ajoutees  a  la  liste  qui 
precede.  (Moncorvo  revendique  (^nergiquement  ce  r6le  pour  la  syphilis,  je  ne 
crois  pas,  pour  ma  part,  que  cette  infection  prenne  une  part  notable  dans  la 
productionde  la  sclerose  en  plaques,  du  moins  telle  qu'elle  est  comprise  dans  le 
present  article.)  La  tuberculose  m6me  a  ete  accusee  d'etre  la  cause  de  la  scle- 
rose en  plaques,  et  Lannois  et  Paviot(^)  ontapporte  une  observation  ou  elle  aurait 
succede  a  une  arthrite  tuberculeuse  de  Fepaule  datant  de  trente  ans. 

On  ne  saurait  dire  actuellement,  d'une  fa^on  precise,  par  quel  proc6d(^  ces 
maladies  infectieuses  d6terminent  la  sclerose  en  plaques.  Est-ce  individuelle- 
nient  que  les  microbes  propres  a  chacune  de  ces  maladies  agissent  sur  les 
centres  nerveux  pour  determiner  leur  alteration;  en  un  mot,  chacun  des 
microbes  de  la  fi6vre  typhoide,  de  la  variole,  de  la  pneumonic,  jouit-il  de  cette 
propriele  neuropathogene?  La  diversite  meme  des  maladies  infectieuses  qui 
|)euvent  produire  la  sclerose  en  plaques  plaiderait  contre  cette  maniere  de  voir. 
II  est  possible  qu'au  cours  des  maladies  en  question,  un  microbe  distinct  de 
celui  propre  a  ces  maladies  s'introduise  dans  I'organisme  et  porte  specialement 
son  action  sur  les  centres  nerveux;  il  s'agiraiten  un  motd'infection  combin6e.  Ce 
microbe  d'ailleurs  pout  fort  bien  6tre  un  microbe  pathogene  vulgairc,  porlant  chez 
d'autres  sujets  son  action  sur  des  organes  absolumcnt  diirerents,  et,  pour 
(jxpliquer  ces  fails,  il  n'csl  nul  bcsoin  d'admettre  I'existencc  d'un  «  microbe  de 

(')  Oppenheim.  Allgemeines  und  Spezicllcs  iibcr  die  loxischen  Erkrankungen  des  Ncrven- 
syslems.  Berlin,  klin.  Work.,  1801,  |».  1158. 
(')  Rendu.  Sor.  mdd.  des  hup.,  21  dt'cembrn  1894. 
(')  LA.NNors  et  Paviot.  Revue  de  med.,  1899. 
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la  sclerose  en  plaques  ».  GelLe  llieorie  infeclieuse  a  poiirlant  616  combaUue  par 
plusieurs  auleurs,  el,  noLammenl  par  Slriimpell  (')  :  se  basant  sur  Fabsence  d'iii- 
i'eclion  ou  trinloxicaUon  dans  24  cas,  sur  la  eoexisLence  dans  2  cas  d'une  hydro- 
my61ie  avec  ou  sans  ^liose  cenLrale  el  d'une  sclerose  mulliloculaire,  sur  cerlaines 
particulariles  analomiques  (distribution  de  la  sclerose,  proliferation  n6vroglique 
et  pr6tendue  integrite  du  cylindre-axe),  sur  V&ge  relalivemenl  jeunc  de  la 
plupart  des  sujets,  Strtimpell  denie  a  I'infection  et  a  I'intoxicalion  tout(; 
importance  etiologique  et  considere  la  sclerose  en  plaques  comme  une  maladies 
endog6ne,  congenitale  :  cerlaines  au  moins  des  considerations  sur  lesquelles 
s'appuie  Slriimpell  ont  ete  depuis  sa  communication  vivement  combatlues. 

La  sclerose  en  plaques  est  une  airection  debutant  surtout  dans  la  premiere 
uioitie  de  I'dge  aduUe,  entrevingt  et  trente  ans.  11  est  Ires  rare  de  la  voir  survenir 
apres  trenle-cinq  ou  quarante  ans. 

Peut-elle  se  montrer  dans  I'enfance?  —  Plusieurs  auleurs  I'onl  pr6tendu 
(Ten  Gate,  Hcedemaker,  Pierre  Marie,  Moncorvo,  Unger(^),  Nolda('),  etc.); 
il  est  possible  que  cela  soil,  mais  cerlainement  le  fait  est  tres  rare,  car  la 
majeure  parlie  des  cas  rapporl6s  par  les  auleurs,  el  je  confesse  ici  ma  propre 
erreur,  ont  et6  indument  atlribues  a  la  sclerose  en  plaques;  ils  appartiennenl 
bien  plutot  a  la  sclerose  c6rebrale  lobaire  ou  aux  afl'ections  raeningees,  si  fre- 
quentes  chez  les  enfants.  Nous  en  dirons  autant  du  pretendu  caractere  here- 
ditaire  ou  familial  de  la  scl6rose  en  plaques.  R6cemment  Cestan  et  Guillain(^), 
en  rapportant  les  cas  publics  de  prelendue  sclerose  en  plaques  familiale  admet- 
lent,  faute  d'aulopsie,  qu'il  s'agit  probablement  de  fails  disparates,  rentranl 
dans  le  cadre  des  scleroses  combin6es,  des  dipl6gies  cer6brales,  etc.,  differanl 
probablement  de  la  sclerose  en  plaques  vraie  et  donl  nous  ne  connaissons  en 
tout  cas  ni  I'anatomie  pathologique,  ni  la  pathogenic. 

Anatomie  pathologique .  —  On  pent  dire  qu'en  ne  tenant  compte  que  de 
l  anatomie  palhologique  il  est  impossible  de  rencontrer  deux  cas  de  cette  affection 
qui  soienl  identiques,  lant  est  grande  rirr6gularite  avec  laquelle  les  lesions 
sonl  distributes  dans  les  centres  nerveux.  Les  lesions,  tout  en  n'envahissant 
pas  un  systeme  de  fibres  dans  son  entier,  et  pouvant  alteindre  a  des  niveaux 
dilTerents  un  meme  faisceau  en  laissant  intacles  les  portions  intermediaires, 
ont  cependant  des  lieux  de  predilection  :  pyramides  el  olives  dans  le  bulbe, 
etage  anterieur  dans  la  protuberance,  parois  des  ventricules  et  corps  calleux 
dans  le  cerveau ;  corps  rhomboidal  dans  le  cervelet,  substance  blanche  dans  la 
moelle  comme  dans  le  cerveau  et  le  cervelet.  Mais,  abstraction  faite  de  la 
topographic,  ces  16sions  presenlent  entre  elles  un  cerlain  nombre  de  caracteres 
communs. 

Au  point  de  vue  macroscopi([ue,  on  constate  dans  quelques  cas  un  pen 
d'6paississement  ou  m6me  d'adherence  des  meninges  cercbrales,  et  Pliilippe  el 
Jones('')  ont  insisle  sur  la  meningite  corticale  qu'ils  ont  trouv6e  constanle  dans 
7}  cas  examines  par  cux,  meningite  toujours  plus  intense  sur  le  cerveau  que  sur 

(')  Srui' Mi'Ki.i,.  NcAirol.  Ccntralbl.,  181)6. 

(*)  Ungkh.  Wini,  1««7.  To|)lil7.  u.  DculicUe. 

(•■»)  NoLDA.  liomei-kiirigcn  i.il)cr  Sclerosis  Ccrcbi-ospiti.ilis  iin  I\indes;ill,cr.  olr.  Cnrrcupon- 
dcnzbl.  f.  Schwciz.  Aerzle,  I"''  mars  ISiH. 

(*)  (Ikstan  ol  (liiii.i.AiN.  lievue  dc  vied.,  1000. 

I'liii.M'PK  cl  JoNi'is.  >iiir,.  dc  iicurol.,  novc'inbre  1X91). 
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la  moelle  el  que  Ton  Irouve  a  dislance  aussi  bien  qu  h  c6L6  dcs  foyers  sclereiix; 
cependant  les  meninges  sonl  generalemenl  assez  Lransparenles  pour  qu'on 
puisse  deja  a  IraA  ers  elles  decouvrir  les  plaques  les  plus  superficielles.  Une  Ibis 
les  meninges  enlevecs,  on  apcrgoil  a  la  surface  des  circonvoIuLions  eL  de  la 
moelle,  el  sur  les  coupes  fraiches  de  ces  organes,  des  plaques  en  plus  ou 
moins  grand  nombre.  Ces  plaques  sont  ordinairement  plus  abondantes  dans 
la  substance  grise,  mais  peuvent  6galemenL  se  rencontrer  sur  celle-ci ;  parfois 
une  seule  plaque  englobe  dans  son  p^rimelre  a  la  fois  la  substance  blanche  el 
la    substance  grise. 
On  les  trouve  aussi 
bien    dans    les  cir- 
convolutions  qu'a  la 
surface  des  ventricu- 
les  el  meme  frequem- 
ment  dans  I'epaisseur 
des  gros  ganglions  du 
cerveau  ;  elles  enva- 
hissenl  aussi  la  moelle 
sur  toute  sa  hauteur, 
y  compris  le  filum  ler- 
minale.  Parfois  les 
plaques  sont  tres  nom- 
breuscs    ct   I'on  en 
comptc  plusieurs  cen- 
laines;  tantdt  il  faut, 
pour  les  apercevoir, 
les    rechercher  avec 
grand  soin.  Elles  sont 

soil  aplaties  el  lenticulaires,  soit  cuneiformes  avec  leur  base  lournee  vers  la 
peripheric  (du  moins  pour  celles  qui  siegent  dans  les  circonvolutions).  Lours 
dimensions  sont  extr6mement  Aariables,  depuis  celle  d'une  tfitc  d'epinglc 
jusqu'a  celle  d'une  pi6ce  de  2  francs. 

Leur  coloration  est  ordinairement  grisatre,  ardoisee  ou  gris  ros6,  avec  une 
tendance  a  devenir  plus  rose  apres  un  certain  temps  d'exposition  a  I'air,  Lors- 
qu'elles  sont  peu  visibles  on  les  trouve  plus  aisement  en  passant  une  solution 
de  carmin  sur  les  points  oil  on  les  cherche;  elles  fixent  celle-ci  et  apparaissent 
alors  avec  une  teinte  foncee.  De  m6me  quand  les  pieces  ont  sejourne  pendant 
deux  ou  Irois  semaines  dans  les  solutions  de  bichromate,  les  plaques  prennent 
une  coloration  mari'on,  plus  foncee  que  lo  reste  du  lissu  environnant,  et  se 
distinguent  alors  au  premier  coup  d'oeil. 

Les  pla(|ues  peuvent  ne  pas  6tre  limitees  aux  centres  nerveux,  mais  occuper 
aussi  les  racines  rachidiennes  et  les  nerfs  bulbaires. 

Avec  I'aidc  du  microscope,  et  sur  des  preparations  colorees,  on  constate 
aisement  I'aspect  «  a  I'emporte-piece  »  qu'oll'rent  ces  plaques;  en  effet,  elles  se 
detachent  avec  une  nettete  extreme  du  lissu  normal  environnant.  Get  aspect 
est  dfi  a  ce  (|ue,  a  leur  niveau,  les  gaines  de  myeline  qui  entourent  les  fibres 
nerveuses  normales  ont  completement  disparu,  landis  (pie,  dans  Ic  territoire 
de  la  plaque  elle-mOme,  lo  lissu  fondamental  est  tr6s  nolablement  6paissi. 
Weigcrl  profcsse  celle  opinion  quo  de  loutos  les  maladies  scIerog6ncs  des 


Fio.  iU.  —  Coupes  de  la  moelle  dans  un  cas  de  sclerose  en  plaques 
(Charcot).  —  Los  parties  noires  sont  celles  qui  ont  etc  envaliics  p;ir  les 
plaques  de  sclerose. 
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centres  nervcux  la  sclerose  en  plaques  est  cello  pour  laquelle  repaississemont 
do  la  nevroglie,  dans  les  parties  alt6recs,  est  la  plus  prononooe;  elle  merile  done 
de  lenir  le  premier  rang-  parmi  les  «  scleroses  novrogliqucs  ». 

Les  coupes  faites  par  congelation  montrent  en  outre,  dans  lo  lerritoire  des 
plaques,  une  abondancc  plus  ou  moins  grande  de  corps  granuleux  suivant 

I'Age  de  la  plaque;  en  ettet, 
quand  celle-ci  est  largo  ol 
ancienne,  les  corps  granu- 
leux sont  rares  a  la  parlie 
rnediane,  au  contraire  tros 
presses  dans  la  zone  peri- 
plierique. 

11  est  frequent  de  rencon- 
Irer  au  centre  des  plaques  la 
coupe  d'unvaisseau  dilated 
plusou  moins  alt^re;  sa  pa- 
roi  est  tres  epaissie,  hyaline, 
presentant  souvent  des  le- 
sions d'endo  et  de  periarte- 
rite  et  parait  entour^e  d'un 
manchon  leucocytaire;  ce 
fait  est  surtout  facile  a  con- 
^  ,       ,      stater  dans  les  circonvolu- 

vh:.  21o.  —  Coupe  muTosoopu|ue  dc  In  proUiberancc,  en  long,  dans 
nil  ens  de  sclerose  en  plaques  (lail)le  grossisseineni).  —  Collec- tious   Cerebralos   quand  On 

lirp^jlpiSlie'si-i^mr.'''''''^'^^  ciuoccupeni  ^^^^^^  celles-ci  perpoudicu- 

lairement  a  la  direction  des 


vaisseaux  qui  les  irriguent,  ces  lesions  sont  d'ailleurs  inconstantes.  Dans  les 
plaques  de  la  substance  grise  les  cellules  sont  ordinairement,  raais  non  tou- 
jours  respectees.  Philippe  et  Jones  out  decrit  dans  les  plaques  corticales  des 
lesions  cellulaires  (atrophic  simple,  pigmentation,  d6placement  du  noyau,  etc.). 

On  a  vu  que,  dans  toute  Tepaisseur  de  la  plaque,  les  gaines  de  myeline  qui 
entouraient  les  fibres  nerveuses  ont  compl6tement  disparu,  coupees  net  par 
le  processus  sclereux;  les  cylindres-axes  de  ces  fibres  nerveuses  sont  loin  de 
se  comporter  de  la  m6me  fagon.  D6s  ses  premiers  travaux  Charcot  a  montre 
que  CCS  cylindres-axes  sont  conserves;  le  fait  a  6te  verifie  par  presque  tons  les 
auteurs,  et  notamment  par  Babinski  (').  Get  auteur  a  consacre  a  I'anatomie 
pathologique  de  la  sclerose  en  plaques  des  travaux  importants  dans  lesquels 
il  insiste  sur  Tabsence  habituelle  des  degenerations  \valleriennes,  grSce  a  la 
conservation  des  cylindres-axes  dans  les  plaques  de  sclerose,  lout  en  faisani 
remarquer  que,  dans  les  cas  oil  cette  conservation  n'est  pas  complete,  il  survieiil 
des  d6g6n6rations  secondaires.  D'apr6slui,  la  destruction  des  gaines  de  myeline 
n'est  pas  due  a  une  compression  m^canique  exercee  par  le  tissu  conjonctif  do 
la  plaque  sciereuse,  mais  est  liee  a  un  plienomene  vital  et  resulte  principale- 
ment  de  Taclivitd  nutritive  des  cellules  de  la  nevroglie  et  des  cellules  lympha- 
tiques;  selon  sa  mani6re  de  voir,  les  alterations  histologi([nes  des  lubes  nerveux 
sont  tout  a  fait  coniparables  a  cellos  qu'oii  observe  dans  les  fibres  nerveuses 
dii  bout  renli-al  d'un  iicrl"  soclioiiiu',  au  voisiuage  de  la  seelion.  Parfois  les 


(')  Bauinski.  Acad,  des  sciences,  1884;  Arch,  dc  phyHiil.,  1885;  Ihfcse  de  Paris,  1885. 
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cylindres-axcs  conlonus  dans  la  plaque  sont  un  pen  iumefies;  ce  n'esL  que  Ires 
raremenl  qu  elles  disparaissenl,  el  eela  seulemenl  en  pelil  nombre  et  clans  des 
plaques  deja  tr6s  anciennes;  pourLant  Babinski  a  vu  une  fois  la  desLruclion 
lolale  des  cylindres-axcs  («  scleroses     forme  desLruclive  »). 

A  I'aide  d'une  metliode  de  coloration  sp6ciale  (fuchsine  acide  eL  acide 
picrique)  et  par  Feniploi  de  forts  grossissements,  Thomas  est  parvenu  lout 
recemment  a  expliquer  par  im  raiicanisme  different  Fabsence  des  degenerations 
secondaires  ordinaires  dans  la  sclerose  en  plaques  et  la  persistance  du  fonc- 
lionnement  des  faisceaux  qui  traversent  la  plaque  (').  Pour  lui,  en  efl'et,  les 
cylindres-axes  sonl  Ires  souvent  all6res;  diminues  ou  augmentes  de  volume,  ils 
presentent  d'abord  des  dilatations  fusiformes  ou  spheriques  irregulieres  6chelon- 
nees  sur  toute  leur  longueur,  ils  sont  plus  ou  moins  replies  et  parfois  enroules 
sur  eux-menies,  comme  s'ils  etaient  Irop  longs  pour  I'espace  qu'ils  doivenl 
occuper;  puis  plus  tard  survient  une  lesion  bien  caracteristique :  le  cylindre-axe 
se  divise  et  se  dissout  en  fibrilles,  parfois  au  nombre  de  deux,  d'ordinairc  en 
nombre  plus  considerable,  fibrilles  dont  les  unes,  difficiles  h  suivre,  paraissentse 
perdre  dans  les  resles  de  la  gaine  de  myeline,  dont  les  autres  paraissent  assurer 
la  continuity  de  la  fibre  nerveuse  et  se  terminer  dans  la  gaine  de  myeline  a 
I'endroit  ou,  au-dessous  de  la  plaque  de  sclerose,  elle  cesse  d'etre  degeneree ; 
plus  tard  enfin  les  derniers  resles  des  gaines  myeliniques  disparaissenl  et  les 
fibrilles  cylindriques  abondamment  proliferees  se  confondent  avec  les  fibrilles 
nevrogliques  dont  la  proliferation  a  commence  else  poursuit activemenl.  Popofl' 
avail  meme  emis  rhypolhese  que  le  lissu  fibrillaire  dense  de  la  plaque  de  scle- 
rose ancienne  serail  enlierenient  forme  de  fibrilles  cylindraxiles  proliferees 
(peut-6tre  meme  s'agirail-il  d'un  processus  de  regeneration,  de  fibrilles  regene- 
rees);  mais  les  colorations  par  la  nouvelle  meihode  de  Weigerlpour  la  nevroglie 
(glia-methode)  ont  permis  d'affirmer  que  la  proliferation  nevrogliqiie  prenait 
part  a  la  formation  des  plaques  de  sclerose,  et  Erben,  qui  s'eiait  d'abord  rallie 
a  la  Iheorie  de  Popofi",  reconnail  lui-meme  que  ce  qu'il  avail  pris  pour  des 
fibrilles  cylindraxiles  sonl  en  realiie  en  partie  des  fibrilles  nevrogliques. 

De  ses  recherches  Thomas  conclul  que  Talteralion  des  fibres  nerveuses  pre- 
cede I'apparilion  de  la  sclerose  nevroglique  et  que  celle-ci,  peul-elre  infiuencee 
par  la  meme  cause  qui  frappe  les  elements  nerveux,  se  pr6sente  en  lout  cas 
aussi  comme  une  reaction  secondaire  commandee  par  la  disparilion  parlielle 
des  elements  parenchymaleux.  Quant  a  la  cause  meme  de  la  degenerescence 
des  elements  nerveux,  Thomas  ne  croit  pas  quelle  reside  dans  les  alterations 
vasculaires  parce  que,  quelque  IVequentes  qu'elles  soient,  celles-ci  ne  paraissent 
pas  conslanles  :  quoi  qu'il  en  soil,  que  les  cylindres-axes  soient  verilablemenl 
conserves  (Babinski),  qu'ils  soient  reduits  en  fibrilles  dont  cerlaines  suffisent  a 
maintenir  la  continuiie  de  la  fibre  (Thomas),  qu'ils  soient  enfin  regeneres 
(Popoff),  fonctionnellemenl  on  pent  les  considerer  comme  persistants.  Or  celte 
conservation  des  cylindres-axes  permet  d'expliquer  des  fails  qui  donnenl  a  la 
sclerose  en  plaques  son  aspect  si  special,  nolamment  I'absence  de  degeneration 
secondaire  dans  la  raoelle  ou  le  bulbe  immediatemenl  au-dessous  des  plaques 
sclereuses.  Cela  se  congoit  :  puisque  la  parlie  noble  des  fibres  nerveuses 
atteintes,  conslituee  par  les  cylindi-es-axes,  est  conservee,  fonctionnellemenl  du 
moms,  il  n'y  a  pas  de  raison  pour  cpie  les  parties  sous-jacentes  de  ces  fibres 

(')  Thomas.  Soc.  de  nenroL,  1  juin  1900,  cl  Soc.  de  bioL,  .'^0  mai  1901. 
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soient  delniiles,  leur  communicalion  avec  Icur  cellule  Irophique  elant  m6nag6e. 

L  integriLe  relative  des  cylind res-axes  donne  encore  la  clel'  de  ces  remis- 
sions, ameliorations  ou  gu6risons  constatees  dans  revolution  clinique  de  la 
sclerose  en  plaques  :  en  ell'et,  lant  que  le  cylindre-axe  est  conserv6,  ilest  Evident 
qu'on  ne  doit  jamais  desesperer  de  voir  les  fonctions  de  la  fibre  ncrveuse  se 
retablir  plus  ou  moins  completement,  a  plus  forte  raison  si,  comme  le  veut 
PopolT,  Fabondant  travail  de  pretendue  sclerose  nevroglique  est  en  reality  un 
travail  de  regeneration  cylindraxile. 

En  outre  le  tremblement  lui-meme,  suivant  quelques  auteurs,  reconnaltrait 
pour  cause  la  denudation  qu'^prouvent  les  fibres  nerveuses  de  leur  gaine  de 
my^line.  Celles-ci  n'etant  plus  suffisamment  isol^es,  I'influx  nerveux  ne  pour- 
rait  pas  6tre  transmis  d'une  faQon  aussi  complete  que  chez  un  individu  sain  : 
d'ou  le  trouble  des  mouvements  intentionnels.  Peut-6tre  aussi  les  troubles 
des  mouvements  reconnaissenl-ils  pour  cause,  plus  souvent  /qu'on  ne  le 
croit,  Texistence  de  plaques  sclereuses  dans  le  cervelet  et  dans  le  syst6me 
c6r6belleux.  Cette  mani^re  de  voir  me  parait  la  plus  vraisemblable. 

Enfin  la  persistance  des  fibres  nerveuses  pent  6lre  consider^e  comme  un 
caractere  distinctif  de  la  sclerose  en  plaques  proprement  dite,  et  permettre 
de  diilerencier  celle-ci  des  autres  variet^s  de  sclerose  dissemin^e  qui  survien- 
nent  dans  les  centres  nerveux  sous  I'influence  d'autres  maladies  (syphilis,  etc.), 
et  repondent  a  un  processus  tres  analogue  sans  doute  en  principe,  mais  dif- 
ferent en  fait.  Ces  scleroses  disseminees,  que  Ton  pourrait  designer  sous  le  nom 
de  sclerose  multilorulaire  diffuse,  sont  constituees  par  des  plaques  de  sclerose 
beaucoup  plus  etendues,  mais  moins  nombreuses  et  de  forme  moins  reguli^re, 
au  niveau  desquelles  les  cylindres-axes  sont  bien  plus  souvent  detruits;  les 
symptdmes  qu'elles  produisent  sont  generalement  beaucoup  plus  graves,  et 
ne  presentent  pas  la  m6me  variabilite;  les  troubles  psychiques  y  sont  plus  fre- 
quents et  surtout  plus  profonds.  C'est  dans  cet  ordre  de  faits  que  semblent 
rentrer  les  cas  pour  lesquels  Babinski  a  propose  le  nom  de  <r  sclerose  en  plaques 
a  forme,  destructive  »,  dans  lesquels  on  observe  les  symptdmes  de  la  myeiite 
circonscrite  destructive  (paralysi(5S,  anesthesies,  troubles  des  sphincters). 

Les  grandes  cellules  radiculaires  des  cornes  antcrieures  sont  considerees  par 
beaucoup  comme  restant  intacles  meme  lorsqu'elles  sont  comprises  dans  une 
plaque  de  sclerose;  pour  Lejonne,  au  contraire,  les  cellules  motrices  s'atrophient 
et  se  detruisent  dans  ce  cas  comme  dans  la  sclerose  laterale  amyotrophique  et 
c'est  par  une  veritable  poliomyelite  anterieure  chronique  que  s'expliquent  les 
atrophies  musculaires  frequentes  de  la  sclerose  en  palques. 

On  doit  aussi  (aire  ressortir  ce  fait,  signale  plus  haut,  que  dans  le  centre 
des  foyers  de  la  sclerose  en  plaques  pure,  on  constate  souvent  la  presence 
d'un  vaisseau  dilate  et  altere;  il  semble  en  effet  que  ce  soit  la  preuve  que 
les  lesions  d6butent  a  ce  niveau  et  reconnaissent  une  origine  vasculaire;  cette 
notion  s'accorde  avec  celle  de  la  nature  infectieuse  de  la  sclerose  en  plaques. 

Traitement.  —  On  ne  connait  actuellement  aucun  agent  therapouli([ue  ipii 
puisse  etre  oppose  a  cette  aireclion  avec  des  chances  particulirres  de  succes; 
mais  tout  permet  d'esperer  que  les  progres  des  medications  contre  les  maladies 
infectieuses  penuettront  un  jour  de  la  combattre  d'une  maniore  efficace ;  la 
tendance  aux  ameliorations  spontanees  est  a  ret  egard  de  bonne  augure. 


SCLEROSES  COMBINEESC) 

Par  O.  CROUZON 


On  designe  sous  ce  nom,  non  pas  iiiie  entile  clinique,  mais  un  groupement 
analomo-palhologique  qui  sert  de  substratum  a  plusieurs  types  morbides  et  est 
caracterise  par  la  coexistence  et  la  combinaison  d'alterations  scl6reuses  dans 
les  cordons  posterieurs  et  dans  les  cordons  lateraux. 

Historique.  —  L'existence  de  lesions  combinees  des  cordons  posterieurs 
et  des  cordons  lateraux  chez  les  tabetiques  avail  deja  ete  signalee  par  Leyden, 
Charcot,  Bouchard,  Pierret,  Erb;  la  premiere  6tude  d'ensemble  de  ces  afTec- 
tions  a  ete  faite  par  Westphal  (1877).  A  pen  pres  a  la  m6me  epoque,  Westphal, 
Kahler  et  Pick  publiaient  un  memoire  sur  ce  sujet.  I^uis  parurent  de  nom- 
breux  traAaux  sur  ce  groupe  morbide  :  on  pent  citer  ceux  de  Striimpell,  Ray- 
mond et  Arthaud,  Babes,  Ballet  et  Minor,  Grasset,  Dejerine  et  Sottas,  Pal, 
Charrin  et  Babinski,  Massalongo,  Dana,  Gowers,  etc.,  el  il  semble  que,  dans 
cette  eclosion  de  travaux,  I'inlerel  se  soil  porte  surtout  sur  Tanatomie  palholo- 
gique.  Pendant  une  dizaine  d'annees  les  publications  sur  ce  sujet  sont  deve- 
nues  plus  rares  :  mentionnons  les  etudes  sur  les  lesions  combinees  des  anemies 
de  Lichtheim,  Risien-Russell,  Batten  et  Collier,  etc.,  qui  out  eclair6  a  la  fois 
Tanatomie  pathologique  et  la  clinique. 

Le  memoire  de  Kattwinkel  (1902)  a  eu,  entre  beaucoup  d'autres  merites,  celui 
de  montrer  la  frequence  de  la  sclerose  combinee  dans  le  tabes  vulgaire,  et  le 
signe  de  Babinski  a  ete  un  indice  pr(^cieux  qui  a  permis  de  depister  ces  lesions 
des  cordons  lateraux  dans  le  tabes.  Nous  sommes  arrives  recemment  a  posseder 
un  tableau  plus  precis  des  differentes  vari^tes  cliniques  correspondant  au  sub- 
stratum anatomique  qui  fait  le  sujet  de  cet  article. 

Varietes  cliniques.  —  Classification.  -  A  la  lesion  combinee  des  cordons 
posterieurs  et  des  cordons  lateraux  correspondent  les  groupes  cliniques 
suivanis  : 

1°  Affections  congenitales  ou  familiales. 

a)  Maladie  de  Friedreich. 

b)  II6redoataxie  cerebelleuse  de  Pierre  Marie. 

c)  Paraplegic  spasmodique  familiale  de  Striimpell. 
2°  Affections  de  l'adulte  (acquises), 

a)  Scleroses  combin6es  a  fojvne  de  tabes  vulgaire,  tabes  combine. 

b)  Forme  spasmodique  divisee  ellc-m6me  en  plusieurs  types  distincls 

(descriptions  de  Gowers,  Striimpell,  Dejerine  et  Sottas). 

(')  Get  article  a  6te  entiferement  rc;dig6  par  inon  ancien  inlerne,  O.  Crouzon  nui  sur  ma 
demandc  a  bien  voulu  doiiner  ici  la  substance  des  rechcrcbos  poursuivies  par  lui  dans  ic 
service  de  Bici^tre  sur  les  scleroses  combinees,  pour  en  fairc  I'objet  d'une  monographic 
•lui  paraitra  ulterieurement.  °  ' 
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o"  Scleroses  combinees  des  vieillards. 

4"  Scleroses  gombinees  subaigues  avec  alterations  du  sang  (description  des 
auteurs  anglais). 

Scleroses  combinees  de  la  pellagra  cL  des  inloxica lions. 

5"  Scleroses  combinees  des  paralytiques  generaux  (donL  certaines  sonl  In'-s 
voisines  de  celles  du  tabes). 

Nous  laisserons  de  c6t6  dans  ce  chapitre  la  description  des  scleroses  combi- 
nees familiales  qui  sera  faite  ailleurs  et  nous  nous  bornerons  k  celle  des  quatre 
autres  groupes  cliniques. 

I.  Forme  tab6tique(')  (tabes  combin6).  -  Dans  cette  forme,  nous  pouvons 
decrire  deux  groupes  de  sympt6mes  :  tout  d'abord  ceux  du  tabes  vulgaire, 
puis  les  signcs  surajoutes  qui  permettent  d'aClirmer  la  participation  des 
cordons  lat6raux. 

Les  signes  du  tabes  vulgaire  sont  predominanls  :  ils  ont  6te  pendant  long- 
temps  seuls  connus;  les  malades  6taient  consideres  comme  des  ataxiques 
ordinaires.  Kattwinkel  (^)  a  rapport6  plusieurs  observations  de  ce  genre  ou 
I'autopsie  montra  une  sclerose  combinee  que  rien  n'avait  fait  soupgonner.  On 
pent  toutefois  dire  que  la  cecity  est  plus  fr6quente  chez  ces  tabetiques  atteints 
de  sclerose  combinee  que  chez  les  tabetiques  simples  (=').  Les  deux  malades  de 
la  these  d'Auscher  etaient  aveugles.  Sur  dix  autopsies  que  nous  possedons 
actuellement  a  Bicetre,  sept  fois  les  malades  etaient  aveugles.  Mais  aucun 
autre  signe  appartenant  a  la  symptomatologie  classique  du  tabes  ne  pent  desi- 
gner ces  malades  au  diagnostic  du  clinicien.  (II  est  bien  entendu  que  nous 
n'envisageons  pas  ici  les  symptomes  de  nature  spasmodique  :  exageration 
des  reflexes,  etc.,  qui  caracterisent  une  autre  variete  clinique.) 

Mais  nous  possedons  aujourd'hui  un  ensemble  de  signes  qui,  surajoutes  au 
tableau  clinique  du  tabes,  nous  permettent  d'affirmer  les  16sions  combinees.  Ce 
sont  d'abord  trois  signes  que  nous  pouvons  consid^rer  comme  cardinaux. 

a)  La  demarche  avec  trainement  des  jambes.  —  Cette  demarche  que  nous 
avons  observ6e  chez  un  de  nos  malades  nous  parait  caracteristique  :  «  Cet 
homme  ne  pouvait  se  deplacer  qu'avec  des  b^quilles  ou  dans  un  chariot ;  pour 
se  mettre  en  route,  il  se  penchait  en  avant,  laissait  les  jambes  en  arriere,  puis 
ramenait  en  avant  Tune  de  ces  jambes  en  trainant  la  pointe  du  pied;  il  flechis- 
sait  a  peine  la  jambe  ou  la  cuisse  et  facilitail  le  passage  de  son  pied  en  avanl 
en  inclinantle  corps  du  c6t6  oppos6au  membre  en  mouvement :  il  semblait  que 
sa  jambe  eiit  a  tirer  un  poids  lourd,  il  n'y  avait  pas  chez  lui  la  moindre  incoor- 
dination. 

1  Cette  demarche  tout  a  fait  sp6ciale,  nous  avons  pu  la  constater  chez  un 
second  malade  atteint  d'une  autre  forme  de  sclerose  combin(:'e,  I'her^doataxie 
cerebellcuse.  Nous  avons  cru  logique  d'attribuer  a  cette  demarche  une  valeur 
pathognomonique  et  nous  avons  porte  chez  notrc  premier  malade  le  diagnostic 
de  .sclerose  combinee  des  cordons  posterieurs  et  lateraux  et  en  particulier  du 
faisceau  cer6bclleux  direct.  Nous  avons  pu  pratiquer  Tautopsie  de  ce  malade  et 
reconnaitre  le  bien-fond('i  de  notre  hypothese;  les  lesions  atteignent  chez  lui  les 

(»)  PiEHRic  Mahie  cl  O,  Crouzon.  EUulo  clinique  dc  l;i  foniic  labeliquc  des  sclerose> 
combinees.  Soc.  de  neural.,  T)  iriars  lUOa. 
(*)  Kattwinkel.  Deusleke.t  Arctiiv  fiir  Iclinisctie  Mcdiein,  1002. 

{'•)  La  cecil6  se  rencontre  chez  les  tabcliqucs  de  Bic6lre  dans  la  proporlion  do  1  siir  1 
environ. 
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Fig.  '216.  —  Pholographie  in- 
stanlanee  d'un  cas  dc  scle- 
rose combinee  (Despr.)  chez 
leqiiel  on  conslate  que  pen- 
dant la  marclie  les  jambes 
restent  en  arrierc. 


cordons  posleriours  el  les  cordons  laleraiix  et  dansceux-ci  la  sclerose  est  nettc- 
nient  marquee  dans  les  I'aisceaux  cerebcUeux  directs.  » 

b)  La  paraplegie.  —  La  perte  ou  Taffaiblissemcnt 
tr^s  notable  de  la  force  musculaire  des  membres  infe- 
rieurs  survenant  chez  iin  tabetiquc  a  une  grande 
importance  diagnostique.  (Vesl  la  nne  notion  deja 
anciennc,  «  mais  il  semble  qu'elle  ait  ^te  perdue  de 
vue  du  moins  en  ce  qui  concerne  le  tabes  sans  ph(?- 
nomenes  spasanodiques,  le  tabes  qui  reste  flasque.  La 
plus  ancienne  mention  de  cette  relation  entre  la 
paraplegic  et  les  lesions  des  cordons  lateraux  chez 
les  tabetiques  est  celle  de  Leyden  (i860).  En  France, 
M.  le  professeur  Bouchard  (1865),  dans  une  commu- 
nication I'aite  au  congr^s  medical  de  Lyon,  cite  quel- 
ques  fails  rapport6s  par  Leyden,  par  Charcot,  et  des 
fails  personnels;  il  montre  que,  «  chez  les  ataxiques,  il 
s'opere  quelquefois  une  transformalion  dans  les  sym- 
ptomes  morbides,  que  des  malades  qui  6taienl  d'abord 
franchemenl  ataxiques  deviennent  des  paraph'giques 
et  que  dans  les  autopsies  de  ces  malades,  on  trouve, 
independamment  des  lesions  des  cordons  posterieurs, 
line  alteration  plus  ou  moins  marqu(;e  des  cordons 
lateraux.  »  La  valeur  de  la  paraplegic  est  aussi  si- 
gnalee  par  Pierret,  Prevost,  Damaschino.  Weslphal 
attache  une  importance  capitale  a  ce  sympldme  et  discute  longuement  sa 
valeur.  Dejerine  (1884)  montre  aussi  la  valeur  de  ce 
symptome  dans  le  diagnostic  des  lesions  des  cordons 
lateraux  chez  les  tabetiques.  Chez  un  des  deux  ma- 
lades d'Auscher,  le  diagnostic  de  tabes  combine  a  pu 
etre  fait  grflce  a  la  paraplegic.  Sur  sept  observations 
recueillies  a  Bicfitre  et  publiees  par  Kattwinkel,  la 
paraplegic  existait  cinq  fois.  Enfin  nous  avons  pu 
nous-m6me  depuis  recueillir  a  Bicetre  trois  observa- 
tions de  sclerose  combinee  avec  autopsie,  et  la  para- 
plegic existait  dans  les  trois  cas. 

Cette  paraplegic  se  presente  suivant  deux  types  : 
■j)  La  paraplegic  permanente  et  progressive  chez  les 
tabetiques  anciens  :  c'est  le  type  le  plus  frequent. 
Les  malades  restent  confines  au  lit,  deviennent  gra- 
bataires  et  incapables  a  la  fin  dc  soulever  les  jambes 
au-dessus  du  plan  du  lit  ou  incapables  de  les  deplacer 
autrement  qu'avec  les  mains. 

fi).  La  paraplegic  legem  ct  variable.  —  Elle  pen  I 
survenir  rapidement  en  quelques  jours  ou  m6me  6lre 
plus  rapide,  subile,  ou  brusque  en  I'espace  d'une 
nuit.  Elle  pent  atleindre  les  deux  membres  infe- 
rieurs  simultanement,  mais  pent  les  atleindre  aussi 
altcrnativement.  Elle  pent  sameliorer  et  disparaftre  progressivement  en 
hint,  quinze  jours,  deux  mois,  un  an.  Elle  peut  recidiver  ct  guerir  dc  nouveau; 
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217.  —  Photographie  in- 
slantanee  d'un  casd'herodo- 
alaxie  ccrci)cllciiso  (Hati- 
dcb.)  peiidanl  la  niaiThc:nn 
voitcomblcn  la  janibe  reslc 
en  arriere. 
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apres  pliisieurs  aLlaques,  nous  nvoiis  vu  la  paraplegic  devenir  permancnle. 

II  convient  cepcndanl  de  se  moUrc  en  garde  conlre  des  erreurs  d"inler- 
prelalion,  et  de  ne  pas  conclnrc  d'emblee,  en  presence  de  la  paraplegic,  a  la 
sclerose  combinee.  Avant  Loul,  il  I'anL  (^vitcr  de  confondre  la  paraplegic  avcc 
rexcessive  incoordination  que  Ton  observe  chez  certains  tab6tiqucs.  Et  iTK^me 
devant  une  paraplegic  incontestable  chez  un  tab^tique  il  Taut  rechcrchcr  si  celle 
paraplegic  n'est  pas  liec  a  I'atrophic  musculairc  et  due  alors  aux  lesions  des 
cellules  des  cornes  anterieures.  De  m6me,  en  presence  de  paraplegic  snbite. 
t  ransitoire,  du  derobement  des  jambes,  nous  ne  saurions  dire  s'il  y  a  sclerose 
combinee  :  nous  manquonssur  ce  point  de  documents  etnous  ne  saurions  d(?ter- 
miner  quelles  sont  les  lesions  auxquelles  rdpond  cc  fait  clinique. 

Mais,  a  c6tc  de  la  paraplegic,  nous  avons  un  autre  precieux  signe  des  lesions 
des  cordons  lat6raux  : 

c)  Le  phenomene  de>>  oHeils  (Signe  de  Babinski).  —  Au  Congr^s  de  4900, 
M.  Babinski  fit  connaitre  qu'il  avait  pu  constater  le  phenomene  des  orteils  chez 
un  certain  nombre  de  malades  les  uns  possedant  tous  les  signes  du  tabes,  les 
autres  alteints  dc  tabes  fruste  (n'ayant  que  I'abolition  de  reflexe  achillt^en):  il 
emettait  I'opinion  qu'il  se  trouvait  en  presence  de  scleroses  combin^es  et  que  la 
frequence  de  cette  aflection  6tait  plus  grande  qu'on  nc  le  pensait generalement. 
Nous  avons  pu  verifier  cette  hypothese  sur  trois  de  nos  malades  que  nous  avons 
pu  examiner  pendant  plusieurs  mois  et  autopsier  ensuite. 

Dans  tous  les  cas  que  nous  avons  observes  jusqu'ici,  le  signe  de  Babinski  elait 
associe  a  la  paraplegic,  et,  dans  un  cas,  associ6  a  «  la  demarche  avec  traine- 
ment  des  jambes  »,  puis  dans  les  derniers  temps  de  la  vie  du  malade  a  une 
paraplegic  survenuc  progressivemcnt.  ■  Mais  nous  avons  vu  plus  haut  que 
Babinski  avait  pu  observer  le  phenomene  des  orteils  sur  des  tabes  frustes. 

En  resum6,  la  forme  de  la  sclerose  combinee  qui  simule  le  tabes  vulgairc 
peut  etre  distinguee  par  trois  symptdmes  :  la  demarche  avec  ti'ainemenl  dex 
jambes^  la  paraplegic,  le  jjhenomene  des  orteils.  Chacun  de  ces  sympt6mes  a 
une  valeur  presque  pathognomonique  par  lui  seul,  mais  I'association  de  deux 
ou  des  trois  symptomes  donne  une  plus  grande  certitude  au  diagnostic. 

A  c6t6  de  ces  signes  cardinaux,  nous  mentionnerons  deux  autres  signes  donl 
la  valeur  n'a  pas  encore  et6  demontree  d'une  fac^on  suffisante  :  tcHes  sont  les 
crampea  des  membres  inferieurs  ;  tcl  efii  le' p/tcnomene  de  StrilmpelL  Ce  dernier 
ph6nomcne  consiste  dans  une  contraction  du  jambier  ant^rieur  qui  se  produit 
dans  le  membre  inferieur  quand  on  commande  a  un  malade  place  dans  le  decu- 
bitus dorsal  dc  flechir  la  jambe  sur  la  cuisse  et  quand  on  s'oppose  a  cctlc 
flexion  par  la  pression  de  la  main  sur  la  face  anterieure  de  la  cuisse.  Ce  mouve- 
ment  associe  provoque  une  rotation  du  pied  en  dedans  ct  une  elevation  du  bonl 
interne  du  pied.  II  a  permis,  dans  un  de  ces  cas,  h  Striimpell,  de  faire  le  dia- 
gnostic de  sclerose  combinee.  Nous  avons  pu  aussi,  dans  une  Mulopsic.  verifier  la 
valeur  dc  ce  signe. 

La  forme  tab6tique  de  la  scl6rose  combinee  que  nous  venons  dc  decrire  n  est 
pas  rare.  D'apr6s  une  proportion  6tablie  sur  les  observations  cliniques  el  sur  les 
autopsies,  on  rencontre  une  scl6rosc  combinee  sur  IT)  Inbcliqucs  vulgaires  pris 
au  hasard  (P.  Marie  et  Crouzon  :  A  fois  sur  55  tab6tiques  dc  Bic^tre).  C'esI  une 
proportion  analogue  <pje  nous  avons  trouv^e  en  depouillant  le  mcmoire  dc 
liyron  liramwcll  (lyoti)  :  sur  17  cas  de  tabes  il  a  note  cinq  extensions  des 
oi  lcils:  ct  si  Ton  cn  cxceptc  un  cas  ou  le  signe  de  Babinski  ctait  cause  par  unc 
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hemipl6gie  double,  un  autre  cas  ou  il  6tait  lie  a  une  syphilis  cer6brale,  il  reste 
Iroiscas  oil  ce  signe  semble,  a  notreavis,  6lrc  li6  a  des  scleroses  combin6es  :  soil 
trois  Ibis  sur  47  labetiques. 

Ce  n  est  done  pas  la  une  afTection  rare  at  Ton  peut  la  decouvrir  dans  les  pro- 
portions que  nous  venons  d'indiqucr,  et  avec  les  signes  que  nous  avons  decrils, 
parmi  les  cas  consideres  g(5n6ralement  comme  des  tabes  vulgaires. 

Forme  spasmodique.  Le  caract^^re  fondamental  de  cette  forme  est  I'exis- 
tence  de  sympt6raes  spasmodiques.  Mais  ceux-ci  peuvent  etre  associes  a  d'au- 
tres  symptomes  dont  le  groupement  cree  des  aspects  cliniques  difl"<^rents. 

a)  Associalion  ties  signet?  du  tabes  vulgaire  et  de  symptomes  spasmodiques.  — 
On  constate  I'incoordination,  le  signe  de  Romberg,  le  signe  de  Robertson,  les 
troubles  v6sicaux,  les  anesth6sies  et  paresth^sies,  les  troubles  genitaux.  Mais,  a 
c6te  de  ces  signes  du  tabes,  on  note  la  conservation  ou  I'exag^ration  de  reflexes 
roluliens,  le  clonus  du  pied,  la  contracture,  le  phenom6ne  des  orteils. 

b)  Ataxic  paraplegia  de  Gowers.—  Gowers  a  decrit,  en  1886,  un  type  clinique 
dans  lequel  sont  mel6s  des  signes  de  paraplegic  spasmodique  et  quelques 
symptomes  d'ataxie  (sans  que  toutefois  on  puisse  dire  que  ces  derniers  soient 
des  signes  de  tabes  vulgaire). 

Le  debut  est  lent  et  progressil".  Les  malades  s'apergoivent  de  leur  maladie 
par  la  sensation  de  fatigue  :  ils  recourent  volontiers  aux  voitures  pendant  leurs 
d6placements,  la  faiblesse  musculaire  augmente.  Puis  se  manifestent  les  pre- 
miers troubles  de  I'equilibre  dans  la  station  debout  et  enfin  le  signe  de  Rom- 
berg. L'ataxie  se  r(''vcle  dans  les  membres  infericurs.  II  n'y  a  pas  de  douleurs 
fulgurantes,  les  malades  n'6prouvent  qu'une  petite  douleur  sourde  et  profonde 
de  la  region  dorso-lombaire  et  sacree,  et  quelques  engourdissements  et  fourmil- 
lements.  Les  reflexes  rotuliens  sont  exageres,  il  existe  du  clonus  du  pied.  Les 
reflexes  lumineux  sont  conserves.  Les  troubles  sphincteriens  peuvent  appa- 
raitre  de  bonne  heure  mais  ils  sont  rarement  considerables.  II  existe  quelquefois 
de  16gers  troubles  de  I'articulation.  L'6volution  est  tr6s  longue;  les  malades 
peuvent  continuer  a  marcher  pendant  une  dizaine  d'ann6es ;  dans  un  certain 
nombre  de  cas,  les  membres  supt'rieurs  ont  egalement  6te  atteints. 

c)  Type  ataxo-cerebello-spasmodique.  —  Nous  avons  observe  un  homme  qui, 
aux  signes  d'ataxie  et  de  paraplegic  spasmodiques  groupes  suivant  le  type  de 
Gowers,  joignait  un  peude  titubation  de  la  demarche  et  quelques  troubles  de  la 
synergic  musculaire  qui  lui  donnaient  I'aspect  c^rebelleux.  Toutefois  il  ne  pre 
sentait  pas  la  demarche  avec  trainement  des  jambes. 

d)  Type  de  paraplegie  spasmodique     (Striimpell,  sclerose  primitive  des  cor- 
dons lat^raux  de  Dejerine  et  Sottas), 

Le  tableau  clinique  est  celui  d'unc  paraplegic  spasmodique  lente  et  pro- 
gressive, sans  aucun  signe  de  tabes  associ(^.  Le  diagnostic  en  est  done 
impossible. 

Erb,  dans  une  etude  r6cente,  conteste  a  ce  type  clinique,  qui  lui  semble  iden- 
tique  k  celui  de  la  paralysie  spinale  spasmodique  qu'il  a  decrit,  le  substratum 
analomi(|ue  de  la  sclerose  combinee.  II  admet  au  contraire  que  la  paraplegie 
syphiliti(|iie  decrite  par  lui  est  liee  a  une  sclerose  combinee. 

Forme  spasmodique  des  vieillards.  —  Nous  avons  observe  recemment(2)  chez 
les  vieillards  de  Bici^tre  un  type  clinique  ou  plutdt  une  serie  de  types  cliniciues 

(')  DeulHche  Zeilsckrifl  f.  Nervenkeilkunde,  28  mai 
(*)  Communication  ineditc. 
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qui  nous  ont  paru  as^sez  analogues  aux  types  de  la  forme  spasmodique  de  la 
sclerose  combinee  des  adulLes,  mais  donL  Ic  caraclere  commun,  outre  leur 
spasmodicile,  est  . d'etre  survenus  lenlemcnt,  progressivement  jk  un  age  avance 
de  la  vie.  Des  faits  de  ce  genre  ontet6  observ(^s  autrefois  par  Demange('),  sous 
le  nom  de  contracture  tabetique  progressive  :  la  contracture  a  etc  du  rcste 
dominante,  les  phenomenes  d'ataxie  etant  peu  accentues;  raifection  est  survenuc 
a  rcxtrfime  vieillcsse  et  a  une  marche  subaigue  evoluant  entre  -4  et  15  mois. 
Plus  recemment  enfin  a  paru  une  6tude  de  Pic  et  Bonnamour(^)  sur  la  paresio 
spasmodique  des  vieillards. 

Cbez  nos  malades,  Taffection  est  apparue  entre  50  et  fiO  ans.  Elle  a  cvoluc 
lentement;  la  plupart  des  malades  observes  par  nous  sont  atteinls  depuis  une 
dizaine  d'annees. 

Le  symptome  initial  a  et6  Faffaiblissement  de  la  force  musculaire  des  mem- 
bres  inferieurs,  puis  I'afl'eclion  a  evolue  suivant  les  types  cliniques  suivants  : 
d"  Chez  les  uns,  il  n'existe  qu'une  paraplegic  spasmodique;  2°  Chez  les  autres, 
a  la  paraplegic  spasmodique  se  joint  de  I'incoordination  des  membres  infe- 
rieurs. Mais  on  ne  trouve  pas  d'autres  signes  de  tabes  :  pas  de  douleurs  fulgu- 
rantes,  pas  de  troubles  sphincteriens,  pas  de  troubles  pupillaires.  Chez  quel- 
ques-uns  le  signe  de  Romberg  existe,  chez  certains  on  observe  des  troubles  de 
I'articulation.  On  constate  les  signes  d'une  paraplegie  spasmodique  :  exagera- 
tion  des  reflexes,  clonus  du  pied,  chez  quelques-uns  encore  signe  de  Babinski; 
5"  Chez  d'autres  malades  on  observe  de  plus  une  demarche  titubantc  donnant 
a  leur  adeclion  une  allure  c6rebelleuse. 

Scleroses  combinees  de  la  paralysie  generale.  —  C'est  a  Westphalp)  surtout 
que  Ton  doit  d'avoir  indique  I'existence  de  ces  lesions  medullaires  dans  la  para- 
lysie generale  et  d'en  avoir  etudie  les  principaux  caracteres,  montrant  que  tantot 
il  existe  seulement  une  sclerose  des  cordons  posterieurs,  lantotune  sclerose  des 
cordons  posterieurs  et  des  cordons  lateraux;  c'est  uniquement  de  celte  seconde 
categoric  de  faits  qu'il  doit  6tre  question  ici.  En  France,  I'etude  en  est  due  sur- 
tout a  Joffroy  et  a  Raymond  (1892).  La  presence  de  ce  genre  de  scleroses  com- 
binees est  loin  d'etre  rare,  car  sur  145  autopsies  de  paralysie  generale, 
Fiirstner  a  obtenu  les  chiffres  suivants  :  16  fois  il  n'existait  pas  de  lesions 
medullaires,  28  fois  les  cordons  posterieurs  (^^taient  seuls  atteints,  enfin  dans 
17)  cas  il  s'agissait  d'une  sclerose  combin(5e  des  cordons  posterieurs  et  lateraux: 
on  rencontrait  done  la  lesion  qui  nous  occupe  dans  la  moitie  des  cas  de  para- 
lysie geui^'rale,  Fiirstner  n'est  d'ailleurs  pas  eloigne  d'admettre,  du  moins  en  se 
basant  sur  revolution  clinique,  que  le  d^hul  de  cette  sclerose  combinee  puisse 
se  faire  tantdt  par  les  cordons  posterieurs,  tantot  par  les  cordons  lateraux. 
tantdt  enfin  simultanement  dans  ces  deux  cordons.  Nageolte  nous  a  montr6  lui 
aussi  depuis,  que  I'association  du  tabes  et  de  la  paralysie  generale  etait  fre- 
quente  et  que  chez  les  paralytiques  generaux  on  conslatait  k  Tautopsie  des 
16sions  de  tabes  dans  les  deux  tiers  des  cas  au  moins;  il  a  etudie  6galement 
cette  association  au  point  de  vuc  clinique. 

Nos  recherches  sur  ce  point (*)  nous  ont  fait  constater  des  signes  de  tabes 
(abolition  des  reflexes  rotuliens  ou  achilleens,  demarche  alaxique,  douleurs)  sur 

(')  Dkmanok.  Hevue  de.  mcd.,  18S5. 

(")  Pre;  el  Bonxamoijr.  Sor.  mdd.  des  hop.  de  Li/on,  11)03. 

Wkstimial.  nrclunn's  Arrliir.  XXXIX  cl  XL,  p.  -lut.  Archir  f.  rsyri,.,  VIII,  XII.  XV. 
(*)  Rcclicirlics  iiKMlilcs  Criilcs  (l;uis  !<>s  sfrviccs  de  MM.  Fiirc  oL  S6glas  ;i  IMciHrc. 
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27  pour  100  Ues  paralyliques  generaux.  CelLe  proporLion  comparce  h  cclle  de 
Xageotte  etablie  sur  des  autopsies  nous  monti-ci-ait  done  que  dans  un  liers  de 
cescasau  moinsles  signes  eliniques  des  lesions  des  cordons  poslerieurs  chez  les 
paralyliques  generaux  font  defauL.  Quant  au  diagnostic  des  lesions  combin6es, 
il  nous  a  ete  impossible  de  le  faire  dans  aucun  cas  jusqu'ici.  - 

Scleroses  combinees  subaigues  (Scleroses  combinees  de  lanemie  pernicieuse, 
de  I'ergotisme,  de  la  pellagre,  du  lathyrisme).  —  Les  Iravaux  de  Lichtenstern, 
Licbtbeim,  Minnicb.  Nonne,  Lloyd,  Petren,  Dejerine  et  Tbomas,  Risien  Russell, 
Batten  et  Collier,  ont  fix6  la  question  des  lesions  m^dullaires  subaigues  au 
cours  des  anemies  et  en  particulier  au  cours  de  lanemie  pernicieuse. 

Cliniquement  les  lesions  mcdullaires  peuvent  repondre  aux  groupements 
symptomatiques  suivants  : 

l"  II  existe  des  signes  d'alTection  spinale  predominants,  el  Ton  constate  en 
outre  dans  quelques  cas  des  alterations  du  sang. 

A  ce  type  clinique  correspondent  les  quelques  observations  de  Risien  Russell, 
Batten  et  Collier  (')  et  des  fails  publics  par  Putnam,  Dana. 

2»  Lanemie  est  le  principal  sympldme  el  quelques  troubles  nerveux  revelenl 
la  lesion  medullaire. 

5°  Le  tableau  clinique  est  caracterise  par  Tanemie  grave  profonde  et  clini- 
niquement  il  n'existe  aucun  sympt6me  de  lesion  spinale. 

Sclerose  combinee  subaigue  de  la  moelle  (Risien  Russell,  Batten  el  Collier). 

—  Le  debut  de  la  maladie  se  fail  par  de  legers  troubles  motcurs  dans  les  mem- 
bres  inferieurs,  par  I'apparilion  d'une  paraplegic  spasmodique  et  d'une  legere 
incoordination  et  enfin  par  quelques  troubles  de  la  sensibilile  subjective  dans 
les  membres  inferieurs. 

A  une  periode  plus  avancee,  la  paraplegic  spasmodique  est  Ires  accentuee  :  il 
existe  de  I'anestbesie  des  membres  inferieurs  et  du  Ironc. 

Puis  la  paraplegic  devient  complete  et  flasque,  les  reflexes  rotuliens  son  I 
abolis,  I'anestbesie  est  complete ,  on  voit  apparaitre  un  alropbie  musculaire 
rapide  et  la  perte  de  rexcilabilite  faradique  des  muscles  el  rincontinence  des 
sphincters.  La  duree  est  de  quelques  mois. 

Les  alterations  du  sang  n'ont  pas  ete  rencontrees  dans  tons  les  cas  oil  raU'ec- 
tion  a  ete  observee,  elles  n'ont  pas  ete  caracteristiques  de  I'anemie  pernicieuse. 
II  semble  done  que  cetle  variety  de  sclerose  combinee  aigue  forme  un  type  dis- 
tinct, il  n'est  pas  sOr  qu'elle  soil  liee  a  Fanemie  el  son  principal  caract6re  est 
revolution  subaigue,  d'ou  le  nom  de  «  Degeneration  combinee  subaigue  de  la 
moelle  epini^re  »  qu'onl  propose  pour  elle  Risien  Russell,  Batten  et  Collier. 

A  cole  de  ce  type  clinique  ou  Tanemie  est  absenle  ou  passe  au  second  plan, 
vient  le  type  clinique  qui  resulte  do  Fapparition  au  cours  de  I'anemie  de  quel- 
ques troubles  nerveux  : 

Symptomes  medullaires  de  la  sclerose  combinee  au  cours  de  I'anemie  pernicieuse. 

—  D'apres  Dejerine  et  Tbomas  (^),  le  debut  se  fait  par  les  troubles  de  la  sensi- 
bibte  des  membres  inferieurs  objective  el  subjective  consistant  surtout  en 
paresth^sies,  en  diminution  Ires  leg6re  de  la  perception  des  sensations  et  quel- 
quefois  en  douleurs  fulguranles.  Puis  apparaissenl  les  troubles  motcurs  qui 
sont  un  melange  d'ataxie  et  de  paraplegic;  cependanl,  s'il  y  a  faiblesse  muscu- 

(')  Brain,  Spring,  1900. 

(-)  DK.ji:itiNE  et  Thomas.  Accidents  nerveux  deueloppds  au  cours  de  Vanemie  pernicieuse. 
•  '.inriuanlciiaire  de  la  Sociele  de  biologic.  Paris,  1890. 
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laire,  il  n'y  a  pas  incoordination  vraie  :  «  ils  marchent  plut6t  comme  des  conva- 
lescents d'une  maladie  grave  on  nuhne  ils  rappellent  les  cerebelleux  ».  Les 
reflexes  sont  gt^neralement  diminu6s  ou  abolis,  quelquefois  exageres.  II  n'y  a 
pas  de  signc  de  Romberg  ni  de  signe  de  Robertson,  sauf  dans  des  cas  exception- 
nels.  II  n'y  a  pas  de  troubles  du  sens  museulaire  ou  de  la  notion  de  position. 
II  n'y  a  pas  de  troubles  sphincteriens.  L'evolution  est  rapide  et  la  mort  survient 
en  quelqucs  mois. 

En  r6sum6,  le  tableau  clinique  est  celui  d'un  pseudo-tabes. 

Scleroses  combinees  de  la  pellagre,  de  Vergotisme,  du  latlujrisme,  des  cachexies. 
—  Les  16sions  m^dullaires  de  ces  affections  sont  tr6s  voisines  de  celles  de 
I'an^mie  pernicieuse,  aussi  nous  rapprochons  leur  description  clinique  de  celle 
de  cette  maladie. 

Nous  ne  pouvons  ("aire  ici  une  etude  clinique  complete  des  troubles  ncrveux 
de  ces  intoxications  :  elle  depasserait  le  cadre  des  scleroses  combinees  ('). 
Nous  nous  contenterons  de  resumer  les  deux  aspects  suivanls  :  ou  bien  TafTec- 
tion  rev6t  les  allures  d'un  pseudo-tabes  assez  semblable  a  celui  de  I'anemie 
pernicieuse ;  ou  bien  la  symptomatologie  est  celle  d'une  paralysie  spasmodique 
legerement  ataxique,  mais  sans  les  signes  du  tabes  vulgaire  (douleurs  fulgu- 
rantes,  signe  de  Robertson,  etc.). 

L'ergotisme  revet  plutot  le  premier  aspect  clinique,  le  lathyrisme  ct  la  pel- 
lagre revetent  le  deuxieme. 

Diagnostic.  —  Suivant  Failure  clinique  que  prend  la  maladie,  le  diagnostic 
devra  6tre  fait,  soit  avec  les  maladies  appartenant  a  la  s6rie  tabetique,  soit  avec 
celle  de  la  s6rie  spasmodique. 

A)  Diagnostic  avec  les  maladies  de  la  serie  tab6tique.  —  a)  Tabes.  —  Nous 
avons  vu  dans  la  description  do  la  sclerose  combinee  de  forme  tab6tique  que 
ses  symptomes  etaient  ceux  du  tabes,  plus  des  signes  surajoutes  :  demarche 
avec  trainement  des  jambes,  paraplegie,  extension  des  orteils.  II  n'y  a  done  pas 
en  reality  a  faire  le  diagnostic  du  tabes  el  d'une  sclerose  combinee  de  forme 
tabetique,  mais  seulement  a  depister  dans  I'examen  d'un  tabetique  les  signes 
de  la  participation  des  cordons  lateraux.  Mais  la  recherche  de  ces  signes  que 
nous  venous  de  donner  peut,  nous  I'avons  dit,  donner  lieu  a  quelques  erreurs  : 
c'est  ainsi  qu'il  ne  faut  pas  confondre  avec  la  paraplegie  une  excessive  incoor- 
dination, une  impotence  fonctionnelle  due  a  I'atrophie  musculaire.  Enfin  il  ne 
faut  pas  considcrer  comme  pathognomoniques  les  paraplegics  rapides  et  tran- 
sitoires. 

b)  Maladie  de  Friedreich.  —  Nous  savons  que  cette  maladie  est  une  forme 
de  sclerose  combinee.  Nous  ne  nous  attarderons  pas  un  diagnostic  difleren- 
tiel.  Le  nystagmus,  les  mouvements  choreiformes,  les  troubles  de  la  parole,  le 
<16but  precoce,  la  nature  familiale,  en  sont  les  principaux  traits  cliniqucs.  La 
description  complete  de  cette  alTeclion  est  faite  dans  un  autre  chapilre. 

c)  P>ieudo-labes.  —  Le  diagnostic  de  pseudo-tabes  est  surtout  important  dans 
les  cas  de  scleroses  combinees  subaigues  anemiques  ou  loxi(iues.  Les  affections 
qui  provoquent  ce  syndrome  sont  le  diabetic,  I'alcool,  etc.  Ge  diagnostic  a  6lc 
discut(^.  dans  le  chapitrc  du  tabes. 

V>)  Diagnostic  avec  les  maladies  de  la  s6ne  spasmodique.  —  H  y  aurait  lieu 


(')  Voir       ('li;j|)il,i'0  <los  inyrlilcs 
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ici  de  faire  le  diag-noslic  de  Louies  Ics  paraplegics  spasmodiques  :  nous  ne  resu- 
mons  ici  que  quelqucs  points  plus  delicats  du  diagnostic. 

a)  Sclerose  en  plaques.  —  En  general  ce  diagnostic  est  facile,  on  pourrail 
cepondant  conlondre  ces  deux  affections  dans  les  cas  ou  le  symptdme  predomi- 
nanl  de  la  sclerose  en  plaques  est  la  paraplegic  spasmodique ;  alors  on  devra 
rechercher  avec  soin  les  moindres  vestiges  des  autres  symptdmes  de  la  sclerose 
en  plaques  :  la  presence  du  (remblement  el  des  troubles  de  la  parole,  I'absence 
de  symelrie,  Tirregularite  dans  les  sympl6mes  eviteront  toute  confusion.  Nous 
rappellerons  toulefois  que  nous  avons  observe  quelques  troubles  de  la  parole 
dans  les  paraplegics  ataxospasmodiques  des  vieillards  et  qu'ils  existent  aussi 
dans  le  type  de  Gowers. 

b)  Heredoalaxie  cerebelletcse.  —  Nous  renvoyons  a  la  description  de  cetlc 
forme  de  sclerose  combinee  voisine  de  la  maladie  de  Friedreich  mais  differente 
par  sa  nature  spasmodique,  la  demarche  avec  trainement  des  jambes,  la  conser- 
vation des  reflexes,  etc. 

c)  Myelite  transverse.  —  Les  phenomencs  morbides  sonl,  dansceltc  affection, 
plus^ncttement  localises  encore  dans  les  membres  inferieurs  :  la  paraplegic  esl 
plus  complete,  les  douleurs  ont  parfois  le  caractere  pseudonevralgique,  il  n'est 
pas  rare  de  constater  un  certain  degre  d'atrophic  musculaire,  et  des  troubles  des 
sphincters  sont  plus  frequents  et  plus  prol'onds  que  dans  les  scleroses  com- 
binees. 

d)  Myelite  syphilitique.  —  Nous  avons  vu  que  Erb  (1905)  attribuait  a  la  para- 
plegic syphilitique  les  lesions  de  sclerose  combinee  :  cette  facon  de  voir  i)eul 
etre  discutee  au  point  de  vue  anatomique,  car  on  ne  pent  tenir  pour  ncgli- 
geables  les  petits  foyers  de  myelite  qui  sont  surajoutes  a  la  lesion  combinee. 
Quoi  qu'il  en  soil,  la  myelite  syphilitique  est  facile  a  din'(^rencier  en  general.  La 
paralysie  des  flechisseurs  des  membres  inferieurs.  Timpossibilite  de  maintenir 
les  membres  inferieurs  dans  Tadduction  complete,  les  envies  imp6rieuses  el 
douloureuses  d'urincr  nous  paraissent  des  parlicularitcs  cliniques  caract^ris- 
tiques  de  cette  affection  ('). 

e)  Paraplegics  spasmodiques  d'origine  cerebrale.  —  Les  paraplegics  ou  diplc- 
gies  spasmodiques  des  vieillards  peuvent  etre  dues  non  seulcmcnt  a  des  lesions 
medullaires,  mais,  dans  un  certain  nombre  de  cas,  appartiennent  au  tableau 
clinique  cause  par  les  lacunes  de  desintegration  cerebrale  :  demarche  a  petits 
pas,  rireset  pleurs  spasmodiques,  dysarthrie,  amoindrissement  de  rintelligence, 
troubles  paretospasmodiques  des  membres  inferieurs.  Pic  et  Bonnamour  ont 
relevc  un  certain  nombre  de  ces  symptdmes  chez  des  vieillards  dont  I'autopsie 
r6velait  des  lacunes  de  desintegration  en  m6me  temps  que  les  lesions  medul- 
laires. Nous  ne  pouvons  dire  quelle  est,  dans  ces  cas,  la  part  des  lacunes  et  la 
part  des  lesions  medullaires  :  il  nous  suffira  de  rappeler  ici  que  les  lacunaires 
purs  peuvent  presenter  un  complexus  symptomatique  similaire. 

ttiologie.  —  Nous  mettrons  de  suite  hors  de  discussion  le  rdle  important 
de  la  syphilis  dans  la  production  de  scleroses  combinees  de  forme  tab('4ique, 
des  scleroses  combinees  de  la  paralysie  generale  et  de  la  forme  spasmodi(pie 
caracterisce  par  la  superposition  des  signcs  de  spasmodicite  aux  signes  du 
tabes  vulgaire. 

I')  Pierre  Marie.  Soc.  med.  des  hap.,  l!)()'2. 
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Nous  meiUionnerons  cepcndanL  un  debut  tout  a  TuiL  insolile  chez  un  de  nos 
malades  alleinL  dc  sclerose  combinee  de  forme  labeLiquc.  Get  homme,  absolu- 
ment  bien  porLanl,  jusqu  a  I'age  de  55  ans,  a  ete  pris  d  une  fi^vre  c6rebrale,  de 
frissons,  d'impotencc  foncLionnelle  des  membres  inferieurs.  Trois  auLres 
personnes,  dans  la  localite  qu'il  liabiLaiL,  ont  61,6  prises  dans  lesm^mes conditions; 
I'une  d'elles  est  morte  au  bout  de  six  mois,  Tautre  a  presente  des  troubles 
psychiques  et  est  morte  six  mois  apres,  une  troisieme  est  reslee  paralysee  des 
jambes  et  est  morte  un  an  apres.  Notre  malade  a  seul  survecu;  il  a  pu  se  lever 
au  bout  de  six  mois,  a  presente  ensuite  des  symptfimes  de  tabes  avec  parapl6gie, 
troubles  vesicaux,  douleurs,  cecite,  etc.  II  est  curieux,  croyons-nous,  de  noter  ce 
debut  subaigu  qui  semble  etre  de  nature  infectieuse. 

En  ce  qui  concerne  la  forme  ataxospasmodique  ou  ataxocerebellospasmodiquc 
de  I'adulte,  Gowers  dit  que  la  syphilis  y  est  aussi  rare  qu  elle  est  frequente  dans 
Tataxie  locomotrice.  Nous  n'avons  pu  observer  qu'un  petit  nombre  de  malades 
de  ce  type,  mais  I'opinion  de  Gowers  nous  a  paru  justifiee. 

La  forme  ataxospasmodique  des  vieillards  semble  relever  de  I'atherome 
(Demange,  Pic  et  Bonnaniour). 

Ouant  aux  scleroses  combinees  subaigues,  leur  cause  est  liee  intimement  a 
une  intoxication  (pellagre,  lathyrisme,  ergotisme). 

Dans  Tanemie  pernicieuse,  la  cause  est  plus  mal  elucidee :  Lichtheim  avail 
incrimine  le  Bothriocephalus  lalus,  d'autres  auteurs  I'ankylostome  duodenal. 
L'obscurite  des  causes  de  I'andmie  pernicieuse  ne  permet  pas  d'approfondir 
cette  etiologie. 

Anatbmie pathologique.  —  Sous  la  denomination  de  «  scleroses  combinees  », 
on  a,  comme  nous  I'avons  vu,  range  un  grand  nombre  de  lesions  de  la  moelle 
qui  ne  presentent  guere  d'autre  caract6re  commun  que  d'interesser  a  la  fois 
plusieurs  faisceaux  medullaires ;  on  ne  pent  done,  m6me  au  point  de  vuo 
anatomo-pathologique,  presenter  de  ce  groupe  une  description  d'ensemble,  el. 
jusqu'a  nouvel  ordre,  il  faudra  se  borner  a  la  description  isolee  de  chacun  des 
fai'ts  signales.  On  peut  cependant  tenter  un  essai  de  classification  lopographiqite 
suivant  que  telle  ou  telle  partie  des  faisceaux  post6rieurs  et  lateraux  est  parli- 
culi6rement  atteinle. 

a)  Lesions  combinees  des  cordons  posterieurs  et  des  faisceaux  pyramidaux 
croises. 

h)  L6sions  combinees  des  cordons  posterieurs,  des  faisceaux  pyramidaux 
crois6s  et  surtout  des  faisceaux  c6r6belleux  directs  (comme  dans  la  maladie  do 
Friedreich  et  I'h^redoataxie  c6rebelleuse). 

c)  Lesions  combinees  des  cordons  posterieurs  et  des  faisceaux  pyramidaux 
crois6s  et  des  cordons  ant^rieurs. 

Vari^t^s  pathog^niques.  —  Les  fails  dc  chaijuc  genre  sont  encore  Irop  pen 
nombreux  pour  qu'on  puissc  les  verifier  Tun  par  I'autre,  et  il  faut  sc  borner  pour 
le  moment  k  les  diviser  grossi6remenL  en  deux  grandes  classes,  scion  qu'il 
s'agit  de  scl6roses  franchement  systematiques  ou  de  scleroses  diffuses  presen- 
tant  seulement  une  apparence  systohnalicpu^ 

A)  Scleroses  combin6es  syst6matiques.  —  11.  doit  etre  bion  entcndu  i\\w  sous 
ce  nom  on  coinjjreiid  les  casdans  lesqu(^ls  les  Idsionssont  etroilcnienl  localisees 
h  deux  ou  plusieurs  systemcs  de  Hl^res  nerveuses  ui(''diillaires.  inais  sans  que 
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ce  nom  implique  qu'il  s'agisse  crime  sclerose  primilivc  autonome  dc  ces  fibres; 
il  est  au  conlrairc  bien  phis  vraisemblable  que  dans  lous  ces  cas  on  est  en 
presence  d'une  lesion  secondaire  ^  I'alteration  des  cellules  nerveuses  (soit  des 
g-anglions  spinaux  dans  les  cas  ou  le  processus  est  exogene,  soit  des  cellules 
des  cordons  posterieurs  ou  lat6raux  quand  le  processus  est  cndog6ne),  servant 
de  centre  trophiquc  a  ces  fibres,  en  un  mot  qu'il  s'agit  la  d'une  degeneration 
secondaire  de  ces  fibres.  Enfin  il  est  ndcessaire,  avant  d'affirmer  que  la  degene- 
ration medullaire  est  primitive  parce  qu'elle  n'est  liee  a  aucune  lesion  cerebrale, 
et  qu'il  s'agit  bien  de  sclerose  combinee,  de  s'assurer  qu'il  n'existe  aucun  foyer 
de  inyelite  transverse  donnant  immediatement  au-dessus  ou  au-dessous  de  lui 


Fig.  218.  -   Coupes  tie  la  moelle  dans  un  cas  de  sclerose  combinee  ou  les  lesions  du  cordon  laloral 
semblent,  du  moins  sur  ccrtaines  haulcurs,  porter  surloul  sur  le  lerriloire  pyramidal.  (Gor...) 


I'apparence  d'une  sclerose  combinee.  On  sait  en  efTet  que  les  degenerations 
peuvent  etre  alors  combinees  sur  une  certaine  etendue,  peut-6tre  dans  certains 
cas  par  suite  de  lesions  liees  aux  troubles  circulatoires  vasculaires  et  lympha- 
tiques. 

L'un  de  ces  types  de  scleroses  combinees  systematiques  les  mieux  etablis  est 
celui  qui  s'observe  dans  la  paralyde  generale.  Dans  les  cordons  lateraux,  la 
sclerose  semble  sieger  surtout  sur  le  faisceau  pyramidal  croise,  mais  de  plus, 
en  general,  elle  depasse  les  limites  de  celui-ci  aussi  bien  en  avant  qu'en  dehors. 
II  ne  semble  pas  non  plus  qu'elle  occupe  dans  le  cordon  posterieur  une  locali- 
sation tout  a  fait  idcntique  a  celle  qu'airectent  les  lesions  de  tabes  vulgaire,  du 
moins  dans  certains  cas,  notamment  dans  celui  de  Westphal  {Arch.  f.  Psych., 
Ijd  XII,  pi.  X).  Dans  ces  cas,  cnelfet,  les  lesions  du  cordon  posterieur  siegent 
surlout  sur  le  territoire  des  bandclcttes  en  virgule  et  ne  ressemblent  en  rien  a 
celles  du  tabes  vulgaire;  ilest  probable  qu'elles  sont  d'origine  poliomyeiitiques 
et  non  d'origine  en  partie  exogene  comme  celles  du  tabes.  Dans  d'aulres  cas  de 
paralysie  generale,  les  lesions  sont  beaucoup  plus  analogues  a  ceUes  du  tabes; 
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quelquefois  enfin  on  observe  la  combinaison  sur  une  mfime  moelle  des  deux 
types  endo  et  exogenc.  II  i'auL  encore  remarqucr  que,  dans  les  cas  donl  il  s'agil, 
il  est  extrfimement  rare  de  voir  le  faisceau  pyramidal  direct  participer  aux 
alterations.  Les  lesions  des  faisceaux  posterieurs  remontent  ordinairement 
jusqu'au  bulbe;  quelquefois,  cependant,  elles  seinblent  disparailre  dans  la 
region  cervicale  superieure.  Quant  aux  alterations  du  faisceau  lateral, 
Westphal  a  pu,  dans  quclques  cas,  les  retrouver  dans  le  bulbe  et  m6me  dans 
le  pedoncule. 

La  sclerose  combinee  primitive  observee  dans  les  cas  de  Dejerine  et  Sottas 
occupait  dans  les  cordons  lat6raux  presque  cxclusivement  le  territoirc  du  fais- 
ceau pyramidal  et  s'accompagnait  de  legeres alterations  du  cordon  de  Goll.  Elle 


Fig.  —  Coupes  de  la  moelle  dans  iin  cas  de  sclerose  combinee  a  forme  de  lalies  avcc  cecih'- 
(Desprez).  Les  lesions  du  cordon  laLeraL  semblent,  du  moins  sur  cerLaines  hauteurs,  porter  sur  le 
faisceau  cerebelleux  direct.  (Despr...) 


etait  independante  de  toute  legion  meningee  ou  vasculaire  et  de  toute  atrophic 
cellulaire.  La  lesion  primitive  etait  une  degenerescence  atrophique  des  tubes 
nerveux.  Dans  les  cas  de  Striimpell,  il  existait  de  la  sclerose  du  cordon  de  Goll. 
desl6sions  des  cordons  lateraux  atteignant  le  cerebelleux  direct. 

Dans  le  tabes,  il  existe  une  varicte  de  scleroses  combinees  indemnes  de 
lesions  vasculaires  ou  meningecs.  Les  faits  de  Kahler  et  Pick,  d'Auscher,  sonl 
de  ce  genre;  et  d'apres  ces  faits  il  faut  admettre  qu'il  existe  dans  le  tabes  des 
sclerofies  combinees  syst6matiques  primitives.  La  sclerose  systematique  peul 
atteindre  les  faisceaux  pyramidaux  directs  seuls  qui  pr6sentent  une  d^g^n^- 
rescence  primitive.  Elle  pent  atteindre  aussi  les  faisceaux  cerebelleux  directs 
(comme  dans  les  deux  cas  d'Auscher  et  dans  un  cas  observ6  par  nous).  Lc- 
observations  de  cc  genre  sont  encore  trop  pen  nombreuses  pour  qu'on  puissj 
dire  si  toujours  il  existe  des  lesions  des  cellules  des  colonnes  de  Clarke.  Dans 
le  cas  oil  Texainen  microscopique  serait  constanimcmt  affirniatif  a  cet  egard,  l.i 
lesion  du  faisceau  cerebelleux  direct  s'explicjuerait  aisemenl,  car  on  sait  que 
les  cellules  des  colonnes  de  Clarke  jouent,  par  rapport  aux  fdjres  de  ce  faisceau. 
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.le  r6le  de  centre  Irophique  ;  il  n'y  aiirait  done  rien  d'etonnant  a  ce  que  celles-1^ 
aant  alter^es,  celles-ci  fussent  frappees  de  d6gent^ralion. 

Enfin,  dans  Vanemie  pernicieme,  quoiquc  les  lesions  semblent  dues  a  une 
action  toxique  et  quoiqu'il  y  ait  des  hemorragies  et  des  petits  foyers  de 
sclerose  qui  sont,  pour  Nonne  et  Johnson,  le  point  de  depart  de  la  degeneres- 
cence  des  cordons .posterieurs  et  lateraux,  certains  auteurs  pensent  qu'il  s'agit' 
d'une  sclerose  nevroglique  primitive  et  meme  d'une  alteration  primitive  des  fibres 
nerveuses  (Dejerine  et  Thomas).  Et  «  si  elles  ne  sont  pas  en  en  r^alite  syst6ma- 
I  tisees,  on  peut  n^anmoins  les  considerer  comme  telles  a  cause  de  leur  symelrie 
et  de  la  degen^rescence  primitive  des  fibres  ». 

A  c6te  des  lesions  de  Tan^mie  pernicieuse,  nous  devons  placer  celles  de  la 


Fig.  220.  —  Coupes  ile  la  inoelle  Aam  un  cas  de  sclerose  cornbinoe  (Bits)  les  lesions  portent  non 
seulement  sur  les  cordons  posterieurs  et  sur  les  lateraux,  niais  encore  sur  le  faisceau  sulco-marginal 
anterieur. 


i  /)e/^rtf/?'e  dans  les  cas  ou  les  d^generescences  occupent  simullanement  les  cor- 
I  dons  posterieurs  et  les  cordons  lateraux.  Les  lesions  ont  I'apparence  des  lesions 
A   systematiques,  mais  occupent  dans  les  cordons  posterieurs  les  regions  respect^es 

■  dans  le  tabes  (P.  Marie,  Gaucher  et  Sergent)  (') ;  il  semble  qu'elles  aient  une 

■  origine  endogene. 

I  Quoi  qu'il  en  soit,  un  fait  merite  d'etre  mis  en  lumiere,  c'est  que  dans  toute 
I   cette  categoric  de  scleroses  combinecs  .systematiques,  il  existe  une  sclerose 

situee  dans  le  territoire  du  cordon  lateral  semblant  sieger  sur  les  fibres  du 
!  faisceau  pyramidal  crois6  et  que  cette  sclerose  ne  remonte  gu6re  au  dela  de  la 
I   region  cervicale  moyenne  ou  superieure.  Cela  est  absolument  en  dehors  de  ce 

que  nous  connaissons  sur  la  degeneration  descendante  du  faisceau  pyramidal, 
!   degeneration  qui  d'ordinaire  tend  k  s'affaiblir  de  haut  en  bas,  iandis  qu'ici 

elle  diminue  de  bas  en  haut.  Babinski  et  Cherrier  ont  observ6  aussi  cette  d6e6- 

(')  G.\ucnER  ol  Sergent.  8oc.  med,  des  hop.,  juillcl  1805. 
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neralion  decroissanlc  do  has  en  haul  pour  le  faisceau  de  Turck  dans  Tobser- 
valion  qu'ils  ont  publiee.  Nous  rcLrouvcrons  d'ailleurs  ce  fail  a  propos  de  la 
sclerose  lat6rale  amyotrophiquc  ou,  dans  certains  cas,  les  lesions  du  faisceau 
pyramidal  croise  ne  remonlenl  pas  au-dessus  du  bulbe.  On  ne  pent  aclucllement 
fournir  d'explication  plausible  de  celte  parlicularile  dans  la  raaniere  donl  se 
comporlent  les  fibres  du  faisceau  pyramidal,  car  on  serait  lenle  d  admellre  que 
le  cenlre  trophique  des  fibres  ainsi  degenerees  se  trouve  dans  la  moelle. 

Un  aulre  fail  a  signaler,  c'est  que,  conlrairemenl  a  ce  qui  a  lieu  dans  le- 
degenerations  secondaires  de  cause  cerebrale,  ou  m6me  quelquefois  aussi  dans 
la  sclerose  laterale  amyotrophiquc,  le  faisceau  pyramidal  direct  n'est  pas  allere 
ou  ne  Test  que  dans  un  lr6s  petit  nombre  de  cas  qui  constituent  le  troisieme 
type  mentionn6  plus  haul. 

B.  Scleroses  combinees  pseudo-systematiques.  —  Celte  categoric  de  scle- 
roses combinees  a  ete  particuli6rement  etudi^e  par  Ballet  el  Minor;  on  designe 
sous  ce  nom  des  scleroses  donl  la  topographic  est  en  apparence  syst^matiquf. 
mais  est  en  realile  secondaire  a  d'autres  lesions  d'origine  Aasculaire. 

Les  scleroses  combinees  pseudo-systematiques  d'origine  meningee  sonl 
celles  dans  lesquelles  on  voil  sous  Finfiuence  d'une  inflammation  des 
meninges  spinales  survenir  une  sclerose  penetrant  plus  ou  moins  profon- 
d6ment  dans  la  moelle  et  si^geant  tant  dans  les  cordons  posterieurs  que 
dans  les  cordons  lateraux;  la  nature  m6me  de  cette  sclerose  fait  qu'il  s'agil 
surtout  de  lesions  de  la  peripheric  de  la  moelle,  de  «  sclerose  marginale  ».  II 
peut  arriver  aussi  que  la  meningile  sclerogene,  au  lieu  d'etre  primitive,  soil 
secondaire  a  line  affection  medullaire  preexislanle  (degeneration  des  cordons 
posterieurs  par  exemple),  mais  qu'une  fois  produile,  elle  r^agisse  a  son  tour  sur 
d'autres  points  de  la  moelle  et  determine  une  sclerose  des  cordons  lateraux. 
C'est  du  moins  la  un  m6canisme  qui  a  ete  invoqu6  pour  des  cas  de  tabes  s'ac- 
compagnant  d'un  leger  envahissement  des  cordons  lateraux.  D6jerine  a  nol('' 
qu'il  y  avail  dans  ces  cas  m6ningomy6lite  corticale  par  propagation.  La  theorie 
lymphatique  du  tabes  (')  et  le  role  de  la  meningile  poslerieure  dans  la  produc- 
tion des  lesions  tabetiques  eclaire  celte  pathogenic.  La  m6me  pathogenic  pent 
expliquer  les  cas  de  scleroses  combinees  dans  la  paralysie  generate  qui  no 
renlrentpas  dans  le  type  systemalique,  et  la  encore  le  r6le  de  la  meningomyelilc 
a  ete  invoque  :  la  encore, la  meningile  poslerieure,  si  semblable  decile  du  tabes, 
pent  expliquer  les  16sions  :  la  meningile,  en  effet,  au  lieu  de  se  cantonner, 
comme  elle  le  fait  dans  le  tabes,  au  niveau  du  seul  cordon  posterieur,  s'elend 
sur  les  parties  laterales  et  determine  la  sclerose  des  cordons  lateraux  de  la 
moelle. 

La  classe  de  scleroses  combin6es  pseudo-systdmatiques  la  plus  intdiressanle 
sans  contredit  est  celle  dans  laquclle  les  lesions  reconnaissent  une  origine  vas- 
culaire  (et  c'est  probablement  dans  cello  classo  qu'il  faut  ranger  un  cerlain 
nombre  d'alt6rations  medullaires  loxiques,  h6morragies  et  foyers  scl6reux  peri- 
vasculaires  de  I'anomie  pcrnicieuse,  16sion  de  rergolisme  du  lalhyrisme,  etc.). 
Elles  peuvent  simulcr  de  lr6s  pros  les  scl6rosos  combinees  syslematiques,  ol 
c'est  ainsi,  par  exemple,  que,  dans  les  cas  eludios  par  Ballet  et  Minor,  il  semblo 
que  ce  soienl  les  syslemos  du  cordon  de  Goll,  du  cordon  de  Burdach,  du  fais- 
ceau c6r6bclleux  direct  et  du  faisceau  pyramidal  croiso,  qui  soienl  alleinis  par 
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le  processus  sclereux.  Gepeiulant,  ce  n'est  \k  qu'une  ajiparence,  el  voici  les 
raisons  que  (.loiinenl  ces  auteurs  pour  soutcnir  qu'il  s'agiL  la,  non  pas  d'une 
lesion  syslematique,  inais  d'une  alteration  d'origine  vasculaire  : 

(i)  S'il  est  vi'ai  que  la  sclerose  si6ge  sur  le  territoire  du  faisceau  pyramidal 
croise,  il  faut  cependant  remarquer  que  le  faisceau  pyramidal  direct  est  tout  a 
lait  intact  (nous  avons  vu  plus  haut  que  cette  integrite  du  faisceau  pyramidal 
direct  pent  exisler  aussi  dans  les  scleroses  combinees  manifestement  systema- 
tiques). 

b)  II  existe  au  niveau  des  parties  envahies  par  la  sclerose  une  hyperlrophre 
des  cylindres-axes  qui  ne  se  rencon- 
tre guere,  ainsi  que  Fa  montre  Char- 
cot, que  dans  les  myelites  diffuses  et 
dans  la  sclerose  en  plaques,  et  ne  se 
voit  pas  dans  les  processus  paren- 
chymateux  purs  des  scleroses  vrai- 
ment  systematiques. 

c)  On  constate,  en  outre,  dans  les 
territoires  scleroses,  une  grande 
abondancede  cellules  araignees;  ces 
cellules,  qui  se  montrent  en  general 
tres  nombreuses  dans  les  myelites 
diffuses,  sontau  contraire  plus  rares 
dans  les  degenerations  secondaires 
systematiques. 

d)  Les  vaisseaux  sanguins  conte- 
nus  dans  les  coupes  de  moelle  sont 
le  siege  de  lesions  notablement  plus 
prononcees  que  celles  qui  se  voient 
dans  les  degenerations  secondaires 
systematiques;  en  outre,  remarque 
importante,  c'est  au  voisinage  de 
ces  vaisseaux  alteres  que  les  le- 
sions de  sclerose  du  tissu  medul- 
laire  sont  le  plus  accentuees. 

A  ces  arguments  on  peul  ajouter  le  suivant  :  si  Ion  prend  en  consideration 
la  disposition  des  vaisseaux  sanguins  de  la  moclle,  on  arrive  aisement  a  se 

neuvelfTr.  T  T  developpees  autour  deux 

peuvent  fort  bien  sinriuler  I'aspect  analomo-pathologique  des  scleroses  combi- 
nees systema  iques.  En  ellet,  les  arterioles  dependant  du  systeme  poslerieur 
presenlent  cetle  particularitc  d  irriguer  d'une  Jason  a  peu   pres  exc  us  ve  le 
cordons  posterieurs  et  la  partie  post^rieure  des  cordons  antAro-lateraux 

On  salt  quo  les  grosses  branches  de  ce  systtoe  sont  conslitufes,  pour  cllaque 
C6te,  par  les  arteres  spinales  post^rieures  interne  et  externe;  quant  aux  bran 
ches^intra-medullaires  provenaiit  de  cos  troncs,  on  en  disii„Ve  .r  certai: 

L'artire  du  sillon  post^rieur  et  I'artere  interfuniculaire  situee  dans  le  sillon 
paramedian  qui  separe  le  cordon  de  GoU  du  cordon  de  Burdach  neuven   ,'  ar 
eur  alteration,  determiner  des  Ifeions  scl6reuses  simuJant  |WfeUemcnM 
degeneration  du  cordon  de  GoU  ot  de  la  partie  interne  du  cordL  t  BurdLi 

TRAITE  DE  MEDECINE,  2'  6dil.  —  lY 

is 
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Fig.  221.  —  Schema  destine  a  monlrer  le  r61edes  lesions 
vase  III  a  ires  dans  la  production  de  cerl.aines  scleroses 
combinees  :  E,  F.  G,  arlcres  laterales  anterieure, 
inoj  cnne,  posterieure ;  —  //,  arlere  radiculaire  poste- 
ricure;  —  7,  arlere  de  la  corne  posterieiire ;  —  J,  ar- 
tere  interfuniculaire;  —  K,  arlere  du  sillon  posle- 
rieur. —  Du  cote  gauche  d«  la  figure  on  a  trace 
autour  dc  cliacune  fles  arteres  du  cordon  poslerieur 
et  de  la  partie  peripherique  et  posterieure  du  cordon 
lateral  dependant  du  systeme  de  I'artere  spinale 
poslerieure  des  trainees  de  sclerose  (poinlille);  la 
zone  .^clereiise  ainsi  obtenue  repond  bien  a  celie  qui 
s'observe  dans  les  scleroses  combinees  d'origine  vas- 
culaire. 
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D'autre  part,  l  alleralion  perivasculaire,  siegeanl  sur  le  Icrriloiro  de  Tartere 
radiculaire  poslcrieure  et  de  I'arl^re  de  la  corne  posterieure,  amenera  unc 
deg-encralion  dans  les  parties  moyenne  ct  extcrne  du  cordon  de  Burdach. 

Voila  pour  le  cordon  poslerieur;  quant  au  cordon  lateral,  il  pent  6tre  le  siege 
de  16sions  analogues  se  produisant  au  voisinage  des  arl6res  laterales  poste- 
rieure, moyenne  ct  anterieure.  Par  suite  m6me  de  la  disposition  de  ces  art^res, 
on  remarquera  que,  celles-ci  ayant  un  plus  grand  d6veloppemcnt  dans  la  partie 
posterieure  du  faisccau  lateral,  les  lesions  scl6reuses  perivasculaires  devront, 
par  ccla  mcme,  <Hre  plus  intenses  dans  cette  portion  des  cordons  lat^raux  et 
pcnetrer  plus  profondement  dans  ceux-ci,  donnant  ainsi  I'illusion  d'une  slerose 
du  I'aisceau  pyramidal,  tandis  que  les  lesions,  qui  se  produisent  autour  des 
arteres  laterales  ant6rieures  penetrant  moins  avant  dans  la  substance  blanche, 
resteront  superficiellcs,  marginales,  et  sembleront  ainsi  atteindre  a  pen  pres 
exclusivement  le  territoire  du  faisceau  ccr6belleux  direct. 

Enfin,  dans  certains  cas,  le  systeme  antericur  pourra  6tre  egalement  atteint; 
la  sclerose  marginale  delerminee  de  la  sorte  occupera  alors  toute  la  peri- 
pheric du  cordon  antero-lat6ral  et  du  cordon  anterieur,  et  Ton  pourra  croiro 
(juc  le  cordon  de  Tiirck  et  le  I'aisceau  de  Gowers  participent  a  Palteration  des 
autres  faisceaux  de  la  substance  blanche. 

II  nous  semble  n6cessaire,  tout  en  conservant  ce  passage  tel  qu'il  a  paru  dans 
la  edition  du  Trait6  de  medecine,  de  faire  remarquer  que,  si  I'origine  vascu- 
laire  semble  pouvoir  6tre  invoquee  dans  certains  cas,  I'origine  «  lymphatique », 
telle  qu'elle  ressort  des  travaux  de  Pierre  Marie  et  Guillain,  semble  jouer  un 
role  beaucoup  plus  important  encore. 

Traitement.  —  La  therapeutique  causale  du  tabes  et  de  la  paralysie  gene- 
rale,  c'est-&-dire  emploi  des  iodures  et  surtout  du  mercure,  devra  6tre  tentee 
dans  les  cas  de  scleroses  combinees  li6es  a  ces  affections.  Si  les  r^sultats  obte- 
nus  ont  ete  consider6s  pendant  longtemps  comme  nuls,  il  est  acquis  aujour- 
d'hui  que  dans  les  cas  de  tabes  pris  au  d6but,  ce  traitement  a  ete  quelquefois 
efficace  et  a  pu  enrayer  revolution  des  lesions.  Le  medecin  ne  sera  done  pas 
toujours  desarme  devant  ces  formes  do  scleroses  combinees. 

Devant  les  aulres  formes,  la  therapeutique  sera  aussi  impuissante  que  dans 
tantd'autres  maladies  chroniques  de  la  moelle;  elle  ne  comportera  aucune  indi- 
cation sp6ciale  et  sera  purement  symptomatique. 
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Historique.  —  La  connaissance  cles  lesions  sclereuses  des  cordons  poste- 
rieurs  est  do  dale  relativemenl  ancienne;  celles-ci  avaient  d^ja  6L6  constalees 
dans  la  premiere  moiti6  de  ce  siecle  par  HuLin  (1827),  Monod  (1832),  Ollivier, 
Cruveilhier,  elc;  mais  il  ne  s'agissait  la  que  de  trouvailles  d  aulopsie,  ces 
auteurs  n'avaient  aucune  idee  des  symptomes  correspondant  a  ces  lesions.  An 
point  de  vue  clinique  revolution  des  notions  sur  le  tabes  fut  plus  lente.  La 
premiere  esquisse  de  cette  affection  fut  tracee  par  Romberg  (1851),  mais  c'est 
surtout  Duchenne  de  Boulogne  (1858)  qui  en  donna  une  description  appro- 
Ibndie  et  appela  attention  sur  Ic  phenomene  si  parliculier  de  la  perte  du  sens 
musculaire,  de  Fincoordination.  Get  auteur  montra  que  ces  malades  que  Ton 
englobait  avant  lui  sous  le  nom  general  de  paraplegiqices  n'etaient  pas  a  pro- 
prement  parler  des  paralyliques,  qu'ils  avaient  conserve  une  forme  musculaire 

pcu  pres  intacte,  et  qu'en  r(^alite  ce  qui  leur  manquait  c'etait  le  libre  contr6le 
de  leurs  mouvements,  d'ou  le  nom  (.Vataxiques  sous  lequel  il  les  designa. 
C'est  alors  qu'on  adopta  presque  universellement  pour  cette  maladic  le  nom 
d'ataxie  locomotrice  progressive. 

Un  peu  plus  tard,  quand  on  connut  mieux  les  symptomes  de  cfette  affection, 
et  qu'il  devint  possible  de  la  diagnostiquer  dans  son  stade  precoce,  on  s'aperQut 
que  I'ataxie  des  mouvements  n'etait  pas  un  clement  absolument  n6cessaire, 
meme  a  une  p6riode  deja  bien  caracteris6e ;  on  revint  alors  a  la  denomination 
de  tabes  dorsualis  employee  par  les  anciens  auteurs  et  par  Remak. 

Quelques  auteurs  ont  propose,  pour  designer  cette  affeclion,  d'avoir  recours 
a  la  nomenclature  anatomo-pathologique,  d'ou  les  noms  abandonnes  aujourd'hui 
de  sclerose  des  cordons  jjosterieio's^  de  leucomyelite  poxlerieiire.,  de  degeneration 
(/rise  des  cordons  posterieurs. 

L'cntile  morbide  decouverte  par  Duchenne  de  Boulogne  rencontra  en  Trous- 
seau un  partisan  dont  Tappui  n'6tait  pas  k  d^daigner.  Dans  ses  Legons,  le  pro- 
fesseur  de  clinique  de  I'Hdtel-Dieu  mit  au  service  de  la  nouvelle  maladic  son 
mervoilleux  talent  d'exposition.  D'autrc  part  les  Iravaux  de  Topinard,  de 
Dujardin-Beaumclz,  de  Marius  Carre,  de  Jaccoud,  dc  Friedreich,  de  Leyden, 
de  Wcstphal,  de  Lockhart-Clarke,  de  Bencdikt,  de  Vulpian,  de  Charcot,  etc., 
augmcntaient  ou  fixaient  nos  connaissances  k  son  sujeL 

Telle  est  la  phase  initiale  dc  I'histoire  du  tabes.  Dans  une  seconde  periode, 
par  une  etude  minutieuse  des  sympt6mes,  Charcot  a  pu  montrer  qu'a  cdt6  de 
I'ataxie  locomotrice  type  il  existait,  en  nombre  considerable,  des  cas  frustes 
de  tabes,  et  nous  a  appris  a  les  rcconnaltre.  La  dilTiculte  de  ce  diagnostic  a 
dailleurs  etc  etrangement  diminuee  par  les  Iravaux  de  Wcstphal  sur  la  mani^'re 
dont  se  comporte  le  reflcxe  rotulien.  D'autrc  part,  au  point  de  vue  etiologique, 
Fournier  inlroduisait  la  notion  de  I'origine  syphilili(iue  de  cette  affection, 
tandis  (ju'au  point  dc  vue  anatomo-pathologique  Charcot  et  Pierret  I'ournis- 
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saient  cclle  du  debut  des  lesions  medullaires  par  les  bandeletles  exlernes  dcs 
cordons  post^rieurs.  Un  grand  nombre  d'aulcurs  apportaienl  en  outre  des  con- 
tributions phis  ou  moins  importantes  a  la  connaissance  de  cctte  affection;  leur 
nombre  est  tel  qu'on  ne  pourrait  les  citer  tons;  I'indication  des  plus  importants 
parmi  ces  travaux  trouvera  place  a  propos  de  chaque  sympt6me. 

Une  troisi6me  periode  sera  celle  dans  laquelle  nous  parviendrons  a  la  decou- 
verte  du  processus  intime  de  cette  affection.  Puissions-nous  arriver  en  mfime 
temps  a  etablir  une  therapeutique  rationnelle  et  surtout  efficace! 

Symptomes  :  A.  —  Troubles  de  la  motilit6.  —  1.  Troubles  du  sens  muscu- 
laire.  —  Geux-ci  comptent  parmi  les  plus  caract^ristiques  des  sympt6mes 
tabetiques,  et,  comme  on  I'a  vu  dans  Thistorique,  c'est  surtout  a  Duchenne 
que  Ton  doit  d'en  avoir  fait  ressortir  la  veritable  signification.  lis  sont  multi- 
ples et  tres  variables  quant  a  leur  intensit6.  Parmi  les  principaux,  on  pent  citer  : 

a.  Parte  de  la  notion  de  position  des  membres.  —  Celle-ci  consiste  enceque, 
lorsque  les  malades  sont  couch6s,  ils  ne  peuvent  plus  se  rendre  un  compte 
exact  de  la  situation  que  leurs  jambes  occupent  dans  le  lit,  et,  comme  on  a 
coutume  de  le  dire,  ils  «  perdent  leurs  jambes  ».  On  pent  d'ailleurs  explorer 
et  provoquer  ce  phenomene  par  la  recherche  dcs  sensations  qui  accompagnent 
les  mouvements  passifs  communiques  aux  membres  du  malade  :  apres  lui 
avoir  fait  fermer  les  yeux,  on  deplace  deux  ou  trois  fois  ses  jambes  de  fagon 
a  le  tromper  sur  leur  situation,  puis  on  lui  demande  d'indiquer  laquelle  des 
deux  jambes  est  placee  sur  I'autre  et  si  elle  est  en  flexion  ou  en  exten- 
sion, etc... ;  sa  reponse  indique  si  la  perte  de  notion  de  position  existe  ou  non. 
Ces  troubles  sont  d'ordinaire  beaucoup  plus  marques  pour  les  membres  infe- 
rieurs  que  pour  les  superieurs  et  pour  les  petits  segments  des  extremites  que 
pour  les  gros  segments  de  la  racine  des  membres. 

b.  Perte  de  la  notion  des  diff6rences  de  poids.  —  Le  malade  etant  hors  d'etat 
de  doser  Fintensite  de  la  contraction  musculaire  necessaire  pour  effectuer  un 
mouvement  ou,  ce  qui  est  a  peu  pres  la  m6me  chose,  pour  soulever  un  objet, 
ne  pent  par  la  m6me  se  rendre  compte  des  differences  de  poids  existant  entre 
deux  objets.  Un  individu  normal  peut  tnaluer  des  differences  de  1/20;  beaucoup 
de  tabetiques  sont  incapables  de  distinguer  des  differences  de  1/6,  1/4  et  mOrae 
davanlage  (Lussana). 

c.  Troubles  de  la  station.  —  Ces  troubles  consistent  dans  Timpossibilite  oii 
sont  certains  tabetiques  de  se  tenir  debout,  ou  tout  au  moins  de  le  faire  quand 
les  yeux  sont  fermes.  C'est  la  un  des  symptdmes  les  plus  anciennement  connus 
de  cette  affection.  Sa  recherche  a  pris  le  nom  de  «  signe  de  Romberg  » ;  il 
suffit  pour  I'cffectuer  d'enjoindre  au  malade  de  rapprochcr  ses  picds  aulant 
que  possible,  puis  on  lui  fait  fermer  les  yeux;  on  le  voit  alors  osciller,  et  bientdt 
il  no  peut  phis  gardcr  son  equilibre  et  tombe.  Au  cas  oil,  dans  ces  conditions, 
les  troubles  de  la  station  ne  seraient  pas  suffisamment  apparents,  on  pourrait 
renouveler  I'essai,  mais  en  enjoignant  au  malade  de  se  tenir  non  plus  sur  les 
deux  picds,  mais  sur  un  seul  [attitude  cloche-pied  (Fournier)].  II  y  a  du  reste 
des  tabetiques  qui  ne  peuvent  se  tenir  debout  mOme  en  conservant  les  yeux 
ouverts;  d'autres  auxquels  il  suffit  de  cacher  la  vue  du  sol  avec  un  ecran  pour 
les  voir  oscilh^r  cl  toinber.  Certains  malades  s'apcrcoivenl  tout  a  fait  fortuite- 
mcnt  de  la  difficultc  (pi'ils  out  se  tenir  debout  lorsqu'ils  sont  obliges  de  se 
lever  la  nuit  sans  lumiere. 
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d.  Troubles  de  la  locomotion.  —  Ceux-ci  consistent  dans  unc  demarche  sp6- 
ciale  caraclerisoe  du  nom  dc  demarche  ataxique.  Les  malades  «  lancent  la 
jambe  »  non  seulement  devant  eux,  mais  aussi  latt'iralement,  et  alors  on  dit 
qu'ils  «  fauchent  » ;  cnfin,  par  suite  de  I'impossibilit^  ou  ils  se  trouvent  de  mai- 
triser  leurs  mouvements,  le  pied  retombe  fortement  sur  le  sol,  ils  «  talonnent  ». 
Souvent  ces  troubles  de  la  locomotion  sont  tellement  accentue^s  que  les  mala- 
des sont  dans  rincapacite  de  faire  deux  pas  et  tombent  aussitdt  tout  en  faisant 
une  multitude  de  mouvements  desordonnes  qui  ne  scrvent  qu'a  accroitre  la 
violence  de  la  chute. 

Parl'ois  les  desordres  de  la  marche  sont  beaucoup  moins  marqu6s,  a  peine 
appreciables;  pour  les  deceler  on  aura  recours  a-  divers  artifices,  ainsi  que 
Fournier  le  recommande. 

On  fera  fermer  les  yeux  du  malade,  ou  bien  on  le  fera  marcher  «  au  com- 
mandement  »,  c'est-a-dire  qu'il  devra  commencer  a  marcher  au  moment  m6me 
ou  on  lui  enjoint  de  le  faire  et  s'arr6ter  des  qu'on  prononce  le  mot  de  «  halte  ». 

Les  troubles  de  la  demarche  s'accentuent  aussi  quand  le  malade  se  retourne 
brusquement,  ou  bien  quand  on  lui  fait  descendre  un  cscalier  et  qu'on  Texamine 
altentivement  pendant  qu'il  descend  :  c'est  la  le  «  signe  de  I'escalier  «  de 
Fournier.  —  Enfin  dans  certains  cas  I'incoordinalion  se  revile  lorsqu'on  lui 
enjoint  de  marcher,  non  plus  a  la  fa^on  ordinaire,  mais  a  cloche-pied. 

e.  Troubles  de  la  prehension.  —  Les  membres  superieurs  presentent  en  g6n6ral 
une  incoordination  moins  prononcee  que  les  iaiferieurs.  Ce  phenom6ne  peut  6tre 
cependanl  assez  marque,  et  alors  on  constate  que  les  mouvements  des  mains 
sont  empreints  d'une  maladressc  toute  particuliere.  Ces  malades  ecrivent  avec 
(lifficulte,  et  si  on  leur  fcrme  les  yeux  ils  sont  hors  d'(^tat  de  tracer  un  mot 
reconnaissable.  Ils  ne  peiivent  non  plus  accomplir  avec  precision  les  mille  petits 
mouvements  iisuels,  tels  que  boutonner  leurs  v6tements,  tailler  un  crayon, 
attacherleur  cravate  etm6me,  dans  certains 

cas,  porter  les  aliments  a  la  bouche. 

Le  mode  m6me  de  prehension  des  tabe- 
tiques  presente  des  caracteres  parliculiers,  ^ 
bien  observes  par  Charcot  et  consistant  en 

ce  que  la  main  de  ces  malades,  lorsqu'ils   ^    ^o.,    r-      i  .  .  •  n 

,  ^    '  T  Fig.  2:25J.— Exemple  (le  1  influence  flu  contrOle 

Veulent    prendre   un    objet,    s'ouvre    d'une       tie  la  vue  sur  l  incoordination  des  mouve 

facon  d6mesur6e,  puis  .  plane  »  au-dessus     .'"^1'''  ''^f  ^ai'^Uques.  La  ligne  supeWeurc 

.  .  '1^  1  a  ete  ccrile  par  le  sujet  lahelique  pendant 

de  1  objet,  et  tout  d'un  coup  se  referme  vio-  ''•^'•'i  les  yeu.x  ouveris,  puis  on  lui  a 

IpmiTionl  ciii>  111!  lerme  les  yeux  cl  on  lui  a  enjoiul  de  con- 

Unuer  a  errirc  (ligne  inferieure);  la  diffe- 

f.  Troubles  du  sens  St6r6ognOStique.  —  VGnci^  enlre  ces  deux  lignes  monlre  com- 
T  Qc.  ♦,.r^,,Ui„.  11  I-  I  -11  .  dans  le  second  cas  I'incoordination 
l^es  troubles  dc  la  notion  de  poids,  la  perte       s'est  accrue  (CollccUon  Damaschino). 

de  la  notion  de  position  des  doigts,  les  alte- 
rations du  .sens  musculaire  et  celles  de  la  sensibilite  culanee  combinees  em- 
p6chent  le  plus  souvent  les  tab^tiques,  quand  les  membres  superieurs  sont 
atteints,  de  reconnaitre  sans  le  secours  de  la  vue  les  objets  m^me  d'usage  cou- 
rant  qu'on  leur  met  dans  la  main ;  ce  trouble  se  fait  sentir  d'abord  pour  les  petits 
objets,  un  bouton,  un  crayon  par  exemple;  plus  tard,  au  fur  et  a  mesure  des 
progres  dc  I'anesth^sie  superficielle  et  surtout  profondo,  les  malades  dcviennent 
mcapables  de  reconnailre  miime  les  objets  volumineux  comme  un  livre,  un 
chapeau,  un  meuble. 

Quelle  est  la  raison  de  ces  troubles  du  .sens  mmculaue  et  notamment  de 
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V incoordination'}  Bien  des  theories  oiiL  et6  proposees  a  cet  egard,  el  dans  Telal 
actuel  dc  la  science  nous  ne  pouvons  encore  faire  que  des  hypotheses. 

Pour  Brown-Sequard  il  s'agirait  d'un  trouble  de  la  r6flectivite  dont  le  siege 
serait  dans  la  moelle. 

Pour  Charcot,  Vulpian,  Leyden,  Fincoordination  reconnaitrait  pour  cause 
une  alteration  de  la  sensibilite  profonde  due  a  la  lesion  des  conducteurs  sen- 
sitifs,  soit  dans  la  moelle,  notamment  au  niveau  des  bandelettes  externes,  soit 
dans  les  racines  posterieures;  a  cette  maniere  de  voir  se  rattache  celle  de 
Tak^ics  qui,  dans  la  genfese  de  ce  trouble,  fait  jouer  un  r6le  preponderant  au 
retard  de  la  conductibilite  des  impressions  sensitives. 

Pour  Immermann,  c'est  la  sclerose  des  cordons  de  Goll  qu'il  faudrail 
incriminer, 

Pierret  pense  que  les  phenomenes  d'incoordination  procedent  d'un  etat  pare- 
tique  des  muscles,  propre  au  tabes,  et  distinct  de  la  paralysie  proprement  dite. 

Jendrassik  tend  a  rapporler  ces  troubles  a  la  lesion  de  certaines  regions  des 
centres  encephaliques  et  appuie  sa  manifere  de  voir  sur  la  comparai.son  des 
symptdmes  observes  et  des  alterations  qu'il  a  d^crites  dans  ces  centres. 

L'etude  des  modifications  qu'eprouvent  si  souvent  dans  le  tabes  les  nerfs 
p6riph6riques  devait  conduire  a  attribuer  a  celles-ci  I'incoordinalion,  d'aulant 
plus  que  ce  meme  phenomenc  se  retrouvait  dans  les  cas  de  polynevrite  decrits 
par  Dejerine  sous  le  nom  de  nervo-tabes  peripherique. 

D'autre  part  la  connaissance  des  changements  qu'accusent  dans  le  tabes  les 
reflexes  tendineux  apporte,  pour  I'explication  du  symptdmc  ataxic,  des  docu- 
ments importants. 

II  semble  que  I'hypoth^se  la  plus  vraisemblable  soit  la  suivante  :  Les  troubles 
de  la  coordination  sont  dus  a  la  difficulte  qu'eprouvent  dans  leur  transmission 
les  impressions  provenant  des  parties  profondes  des  membres  :  muscles,  arti- 
culations, aponevroses;  impressions  qui  doivent  6tre  percues  par  les  cellules 
motrices  de  la  moelle  pour  regler  la  decharge  motrice  de  celles-ci  dans  I'execu- 
tion  du  mouvement  projete. 

Quant  a  la  question  de  savoir  en  quel  point  au  juste  si6ge  I'obstacle  a  la 
transmission  de  ces  impressions,  les  opinions  peuvent  varier  suivant  I'idee  que 
Ton  se  fait  des  lesions  mfimes  du  tabes  :  pour  les  uns  I'obstacle  proviendra  de 
la  lesion  des  cordons  posterieurs,  pour  d'autres  de  Talteration  dc  la  substance 
grise  des  cornes  posterieures,  pour  d'autres  de  la  lesion  des  racines  poste- 
rieures, pour  quelques-uns  de  la  lesion  des  ganglions  spinaux.  Peut-6tre  enfin 
y  aurait-il  lieu  de  se  demander  si  Fincoordination  des  labetiques  ne  serait  pas 
due  surtout  a  la  16sion  des  apparcils  nerveux  speciaux  contenus,  soit  dans,  les 
muscles,  soit  dans  les  tendons,  soit  dans  les  aponevroses  (corpuscules  neuro- 
musculaires  de  Golgi,  de  Pacini,  etc..)  et  dont  le  r6le  peu  connu  jusqu'ici 
semble  n'etre  pas  k  negliger  dans  la  coordination  des  mouvements. 

2.  Jlypolonie  musculaire.  —  Leyden (')  a  signalc  d6s  I860  la  frequence  chez 
les  tabeliques  d'un  etat  tout  sp6cial  dc  mollcsse  et  de  flaccidild  des  muscles  : 
les  masses  musculaires  de  la  cuisse  et  du  moUet  donnent,  en  effet,  a  la  palpa- 
tion une  sensation  dc  laxile  et  de  rehlchcment  qui  n'esl  nullement  en  rapport 
avec  la  conservation  de  leur  force  et  qui  contrastc  avcc  la  resistance  claslique 
des  muscles  normaux. 


(')  Leyden.  Ddgdndrescence  (jrise  des  rordnns  pnalericurs  de  In'moeUc,  1863. 
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Frcnkel  (')  a  plus  recemmenL  insisl6  sur  In  faciliLc  avcc  laciiielle  on  peul 
donner  aux  mcmbrcs  de  ces  malades  Ics  alLiludes  les  plus  anoriniiles  oL  los 
plus  bizarres,  et  cela  d^s  les  phases  pi'<5coces  do 
l  alTeclion,  des  la  periode  preaLaxiquc  :  ce  pheno- 
mene  c|u'il  a  denomme  «  hypotonic  musculairc  » 
.serail  on  rapport  generalement,  mais  non  necessai- 
remenl,  d'apres  cet  auteur,  avec  le  «  relachement  » 
ties  muscles. 

G'est  ainsi  que  certains  labetiques  peuvent  non 
sculement  porter  la  cuisse  a  angle  droit  avec  I'axe  du 
tronc,  la  janibe  restant  en  extension,  alors  que  nor- 
malement  Tangle  ne  depasse  guere  50  ou  60",  mais 
meme  redresserle  membre  inferieur  jusqu'au  contact 
du  tronc  et  porter  la  jambc  sur  le  cdt6  de  la  joue,  le 
membre  prenant  la  situation  du  fusil  dans  la  position 
du  port  d  arnies  :  cette  atlitudc  indique  une  hypo- 
tonic extreme  des  fle^chisseurs  de  la  jambe.  L'hypo- 
tonie  des  extenseurs  se  reconnalt  par  la  facilite  avec 
laquelle  dans  la  flexion  du  genou  le  talon  arrive  a 
toucher  la  fesse  et  la  face  posterieure  de  la  jambe 
celle  de  la  cuisse.  L'hypotonie  des  adducteurs  de 
la  cuisse  permet  souvent  d'amener  le  genou  au 
contact  du  plan  du  lit  lorsque,  le  bassin  etant  fixe,  la 
cuisse  et  la  jambe  flechies,  on  porte  le  membre  inferieur  dans  I'abduction : 
cette  hypotonic  permet  aussi  parfois  un  mouvemenl  remarquable  de  «  grand 

ecart  »,  les  deux  mcmbres  se 
trouvani  port6s  non  pas  I'un  en 
avant  et  I'autre  en  arriere, 
mais  chacun  d'un  cdt6  du  tronc. 
L'hypotonie  des  extenseurs  du 
pied,  muscles  qui  s'attacheni 
au  tendon  d'Achille,  est  Tune 
des  plus  frequentes  et  souvent 
des  plus  frappantcs  :  alors  que 
normalement  la  jambe  en  ex- 
tension maxima  est  en  ligne 
droite  avec  la  cuisse,  chez  les 
labetiques  il  devient  possible 
de  la  porter  en  hyperextension, 
de  lui  faire  faire  avec  la  cuisse 
un  angle  plus  ou  moins  obtus 
ouvert  en  avant,  et  de  deta- 
cher le  talon  du  plan  du  lil 


I'^iG  "22o. —  llvf.olonic  muscu- 
lairc fliez  im  lal)i''li<|ue. 


Fio.  iii.  —  Hypotonic  musculaire  clioz  un  labclique. 


alors  que  la  cuisse  y  reste  encore  complelement  appli(iuee. 

Oiiand  les  membres  superieurs  sont  pris,  diflerenls  procedes  permettent  d'y 
reconnaitre  au.ssi  l'hypotonie  musculaire  :  les  doigts  s'etendent  sur  la  main  aii 
pojnt  de  former  parfois  avec  elle  un  angle  droit  ouvert  en  arriere,  Tabduction 


(•)  Frenkkl.  Neurol.  Ccnlralbl.,  I89G.  -  Pre.^se  med.,  20  juillcl 


1898. 
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forcee  du  pouce  lui  pcrmeL  de  se  mcLtre  a  an^le  droit  avec  I'axe  de  la  main, 
le  poignet,  le  coiide,  Tepaule,  prcnnent  les  positions  les  plus  anormales', 

Tavant-bras  peul  venir  presque  tout  enticr  au 
contact  du  bras. 

Le  tronc  n'est  pas  indemncet  c'esla  Thypo- 
tonic  des  muscles  du  tronc  non  moins  que  des 
flechisseurs  de  la  jambe  que  certains  ataxi- 
ques  doivent  de  pouvoir  placer  leur  t6lc  enlre 
leurs  jambes;  les  vertebres  pr^sentent  parfois, 
par  groupes  de  trois  ou  qualrc,  une  mobi- 
lite  anormale  remarquable  en  dedans  ou  en 
dehors,  et  c'est  dans  cette  mobilite  qu'il  faul 
parfois  rechercher  la  cause  de  certains  trou- 
bles de  la  marche. 

Ce  n'est  en  eflet  pas  seulemenl  dans  les 
mouvements  provoques,  passifs,  qu'on  pent 
reconnaitre  Thypotonie  musculaire  des  tabe- 
tiques  :  bien  des  troubles  de  la  marche  minu- 
tieusement  analyses  seraient  rapportes  a  Fhy- 
„  ™,  ,  ...        .  potonie  plus  qu'a  Tataxie;  le  deroberaent  des 

hi<3.  225. —  Tabotique  presenlanl  le  genu     \  . 

lecuivyUim  biiaierai.  jambes  OU  la  flcxion  brusque  d  un  genou,  la 

torsion  soudaine  du  pied,  le  genu  recurvatwn 
relativement  frequents  chez  les  tabetiques,  rentrent  dans  ce  cadre.  Au  repos 
meme,  mais  alors  que  I'hypotonie  est  d6ja  prononcee,  on  peut  la  d6pister  a 
la  seule  attitude  des  merabres,  a  la  rotation  en  dehors  du  membre  infierieur, 
le  bord  externe  du  pied  touchant  le  drap,  a  I'hyperextension  du  pied  presque 
en  lig-ne  droite  avec  la  jambe,  a  un  leger  degrc  de  flexion  de  la  main,  etc. 

La  musculature  du  ventre  est  elle-mfime  souvent  hypotonique,  et  la  parol 
flasque  et  mince  se  deforme  sous  la  pression  des  intestins  dont  on  voil  se  des- 
siner  les  mouvements  comme  s'ils  n'etaient  recouverls  que  par  la  peau,  C'est 
enfin  a  I'hypotonicite  aussi  que  Frenkel  croit  pouvoir  attribuer  les  apparenles 
paralysies  de  certains  muscles  de  I'oeil  ou  du  larynx  dont  la  puissance  fonclion- 
nelle  est  rest6e  intacte,  ainsi  que  certains  troubles  dans  le  fonclionnemenl  de 
la  vessie  et  du  rectum  dont  nous  parlerons  plus  loin. 

Des  deformations  osL<^o-arlicuIaires,  une  laxite  et  un  etiremcnt  a  normal  des 
ligaments,  sont  souvent  la  consequence  de  Thypoionie  musculaire  non  moios 
que  de  la  violence  des  mouvements  incoordonn^s,  et  ces  alterations  enlrenl  a 
un  moment  donn6  en  ligne  de  corapte  dans  les  mouvements  anormaux  comme 
dans  les  attitudes  anormales  qui,  d'abord  passageres,  j>euvenl  ensuile  devenir 
permanentes. 

L'hypotonie  serait  constante  chez  les  tabetiques  incoordonnes  d'aprcs 
Frenk(!l;  Sureau  (')  a  confirme  cette  affirmation  par  I'examen  de  r»i  tabetiques 
du  service  de  P.  Marie;  elle  apparatt  souvent  d6s  la  periode  preataxique,  ellc 
n'est  pas  absolument  sym6trique,  atleignant  plus  les  membres  gauche  qu*a 
droite  (normalement  le  tonus  musculaire  est  aussi  plus  fort  a  droile)  et  fraj)- 
pant  d'ordinairo  dans  des  proportions  analogues  les  muscles  synergi<|uemenl 
antagonistes.  Elle  n'est  pas  uni(piement  ju'opre  au  tabes  comme  le  pensait 


(')  SuilliAL'.  TIW-sc  (le  I'.-ll'is, 
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Frenkcl,  die  oxisLe  aussi  dans  la  maladic  de  Friedreich  (Sureau);  unilaterale, 
elle  est  un  bon  signe  diagnostique  dc  I'liemiplegic  organique  (Babinski),  mais 
dans  aucune  affeclion  elle  ne  semble  aussi  prononcee  que  dans  la  maladie  de 
Duchenne. 

L'hypotonie  musculaire  est  g^noralement  proporlionnelie  la  diminution  des 
reflexes,  les  deux  phenomenes  ontlamSme  cause  d'apr6s  la  plupart  des  auteurs, 
a  savoir  la  sclerose  des  cordons  posterieurs;  la  section  experimentale  des 
racines  post6rieures  determine  en  efTet  dans  toute  la  s^rie  animale,  en  m6me 
temps  que  I'abolition  des  reflexes,  I'abolition  du  tonus  musculaire  (Cyon,  Tchir- 
jew,  Aurep). 

Exceptionnellcment  cependant,  dans  le  tabes  comme  dans  I'hemiplegie, 
rhypotonie  musculaire  a  coincide  avec  une  conservation  complete  ou  m6me 
une  exag6ration  des  reflexes  (Frenkel,  Jendrassik,  Babinski)  :  ces  faits  en 
apparence  paradoxaux  ont  616  expliques  par  la  localisation  dilTerentc  du 
centre  du  tonus  et  du  centre  des  reflexes  (van  Gehuchten,  Crocq),  par 
Taction  inhibitrice  des  centres  superieurs  c^rebro-bulbaires  sur  rexcitabilit6 
reflexe  des  cellules  radiculaires  de  la  moelle  (Lugaro,  Grasset);  pour  Jen- 
drassik, la  tonicite  musculaire  serait  Tun  des  facteurs,  necessaire  jusqu'a  un 
certain  point,  mais  non  suffisant,  de  la  production  des  reflexes  tendineux  : 
aussi  ces  rt^flexes  persistent  malgr6  l'hypotonie  quand  persistent  les  autres 
facteurs  de  Taction  reflexe,  en  particulier  TexcitabiUte  des  cellules  ganglion- 
naires  de  la  moelle;  aucune  des  th(^ories  actuelles  ne  parait  applicable  a  tons 
les  cas. 

f).  Hyperexcitabilite  musculaire.  —  En  opposition  apparente  avec  l'hypotonie, 
Frenkel  a  signaled  [^)  la  frequente  exag^ration  de  TexcitabiUte  mecanique  des 
muscles,  exageration  inversement  proportionnelle  a  Tintensite  des  reflexes, 
maxima  quand  les  reflexes  sont  completement  abolis,  et  telle  parl'ois  que  la 
moindre  excitation  mecanique  suffit  pour  provoquer  non  seulement  la  contrac- 
tion du  muscle,  mais  mOme  la  secousse  de  tout  le  membre.  Frenkel  attribue 
cette  hyperexcitabilite  a  des  troubles  trophiques  de  la  substance  musculaire 
et  la  croit  due  a  une  lesion  des  nerfs  sensitifs  des  muscles. 

Les  muscles  reagissent  d'une  fa^on  exageree,  non  seulement  aux  excitations 
m^caniques,  mais  surtout  aux  excitations  6Iectriques,  et  cela  souvent  des  la 
p6riode  initiale  :  un  courant  faradique  d'une  intensite  moderee  qui,  chez  un 
mdividu  normal,  d^terminerait  une  contraction  brusque  des  muscles  du  mollet, 
determine  souvent  chez  les  tabetiques  une  contracture  qui  persiste  pendant 
plusieurs  secondes,  pendant  une  demi-minute  ou  une  minute  parfois,  et  qui  est 
d'ordinaire  remarquablement  indolore  :  c'est  le  «  phenomene  de  la  crampe  >. 
(Babinski), 

^.  Mouvements  athetosi formes  ou  choreiformes.  —  Ces  mouvements  n'existent 
que  chez  un  nombre  restreint  de  tabetiques,  tout  en  etant  cependant  moins 
rares  que  Ton  serait  tente  de  le  croire  d'apres  le  petit  nombre  d'observations 
dans  lesquelles  ce  phenomeme  a  616  relate. 

Les  faits  de  ce  genre  ont  616  studies  par  Roscnbach,  Grasset,  Audry, 
Oppenheim,  Laquer,  B.  Stern,  Sacaze,  Rossolimo(0,  plus  reccmment  par 

(')  FRtNKEi..  D.  Zeilschr.  f.  Nervenheilk..  1901,  XVII 

danl  SinYi^nVr,  n^^^^^  '"^  *'«  l  -'niyotaxie  (mot.vements  involonlaires 

p  586  maladies  organiquos  du  syslenic  nervcux.K  Revue  neural.,  17  novcmbre  1895, 
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Raymond  ('),  Hirschberg  Raskine(">),  Curcio,  Arsnpurgcr,  Boinel(^), 
Rheiin(»),  etc.;  Aiibry  («)  en  a  presenLe  unc  veriLal)lo  monographie.  II  s'agil  la 
de  inoiivemenLs  involonlaircs  el  le  plus  souvenl  inconscienls,  soil  d'une  exlrd- 
mile,  soit  d\in  ou  plusieurs  doigls.  Quelqucs  aulours  pcnscnt  que  ces  mouve- 
ments  alhelosiformes  sont  dus  a  la  parLicipalion  dcs  cordons  laleraux  au 
processus  labelique.  II  est  possible  qu'ils  soient  simplemenl  une  consequence 
des  troubles  du  sens  musculaire,  les  solhcilalions  motrices  parties  dc  la 
substance  grise  n'etant  plus  refr6n6es  comme  il  conviendrail.  Pour  Grasset  et 
Sacazef),  il  s'agirait  la  d'une  ataxia  du  tonus;  Stern,  Hirschberg  penscnt  aussi 
qu'il  ne  s'agit  que  d'une  manifestation  particuli6re  de  I'incoordination  motrice; 
la  plupart  des  auteurs  ont  en  effet  note  les  rapports  tres  nets  dcs  mou- 
vements  athetosiques  avec  les  troubles  de  la  sensibilite,  scnsibilite  muscu- 
laire (Pierre  iMarie)  ou  musculo-articulaire  (Hirschberg),  sens  st^reognostiquc 
(Raskine). 

5.  Paralysics.  —  DifTerentes  paralysies  peuvent  survenir  au  cours  du  tabes  : 
I'une  des  variet^s  les  plus  fr6quentes  est  I'h^miplegie  [18  fois  sur  224  cas  de 
tabes  (Fournier)];  les  paralysies  des  muscles  des  yeux  sont  aussi  Irhs  frequen- 
tes;  apres  ccs  deux  varietes  c'est  I'hemiplegie  faciale  qu'on  rencontre  le  plus 
souvent,  et  aussi  la  paraplegic. 

Ces  paralysies  ne  sont  pas  toujours  permanentes,  tant  s'en  I'aut;  la  plupart 
ne  durent  que  quelqucs  jours  ou  quelqucs  semaines,  rarement  ellcs  sont  tres 
accus6es,  ce  sont  plutot  des  paresies  que  des  paralysies  (Fournier). 

L'hemiplegie  des  tabetiques  presente  quelques  caracteres  particuliers  :  on  ne 
la  voit  gu6re  s'accompagner  de  contracture  secondaire,  et  les  rt^flexes  rotuliens 
ne  se  modifient  ordinairement  pas  sous  son  influence,  c'est-a-dire  que  lors- 
qu'ils  avaient  disparu  ils  ne  reviennent  pas;  cependant,  dans  quelques  cas 
[Goldflam(®),  Hughlings-Jakson ("),  Dercum,  Debove,  Buzzard,  Raichlincj,  on  a 
vu  apres  I'hemiplegie  les  reflexes  reparaitre  et  meme  presenter  une  exageralion 
manifeste;  Cestan('")  a  mis  en  doute  la  disparition  complete  anterieure  de  ces 
reflexes  et  la  possibilit6  de  leur  reapparition  et  Julio  Lopes(")  a  cherche  en  vain 
dans  les  services  de  P.  Marie  et  de  Babinski  un  seul  cas  probant  de  reapparition 
d'un  reflexe  tendineux  disparu. 

Parfois  I'hemiplegie  des  tabetiques  s'accompagne  d'une  hemianesthesie  sensi- 
tivo-sensorielle ;  dans  ces  cas,  il  est  certain,  ainsi  que  I'a  montre  Charcot,  qu'il 
s'agit  presque  toujours  d'une  h6miplegie  hysterique  survenant  chez  un  tabe- 
tique.  Pour  les  cas  dans  lesquels  I'hemianesthesie  n'existe  pas,  il  est  vraiscm- 
blable  que  quelques-uns  appartiennent  egalcment  a  I'hysterie,  mais  non  tons. 
Quant  a  ceux  qui  ne  sont  pas  d'origine  hysterique,  mais  bien  organique,  il  est 

{')  Raymond.  Malad.  du  sijsl.  nerv.,  1894. 

{^)  IliRsciinEiu;.  Beviie  neurol..  1897. 

(5)  Raskine.  Tlicsc  de  Paris,  1900. 

(*)  BoiNKT.  Revue  neural.,  13  juin  1901. 

RiiEiM.  Journ,  of  Americ.  med.  Assoc.,  27  deccmljre  1902. 

C')  Ai'iiRY.  L'alliclose  douhle  cl  lea  chorees:  chroniqucs  de  I'oifance,  l«92.  —  .h-B.  Railliferc. 

{')  Sacazij.  Ataxic  locoiiiolricc  avec  alropliie  muscnlaiie  el  alaxie  du  lonus.  Nouvcnu 
Monljiellier  mdd.,  1803,  n"  \. 

C)  GoLDFLAM.  Ucher  das  Wicdcrcrschoiiicn  von  Sclinciirellcxon  hoi  Tabes,  clc  Bcrlwcr 
klin.  Wnehensrhr.,  1891,  n"  8. 

(")  Hi  fwiLiNOs-jACKsoN.  Reliirii  of  Knee-Jerks  after  hemiplegia  in  a  lahclic.  lirUisI,  Moliral 
Joiinuil,  11  juiilct  1892. 

('")  Cestan.  Pr(j[/r(is  mdd.,  10  jnin  1809. 

(")  J,  Lopes.  TlW-sc  de  Paris,  1898. 
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(liiTicilc  cle  dire  exactcment  quelle  est  la  lesion  qui  leur  donne  naissance 
(Debove,  Blanche  Edwards,  Lecocq,  Bernhardt),  lantftt  on  a  a  Taulopsie  Irouve 
nne  hemorragie,  lanLdt  un  ramollissemenl,  souvenl  les  lacunes  de  desinleg-ra- 
lion  cerebrale  que  nous  avons  decriles  avec  Ferrand  comme  I'a  monlre 
Cayla(' );  quelquefois  aussi  il  semblait  n'exister  aucune  lesion  apparenle. 

La  parapl6gie  peul  s'obscrver  chez  les  tabetiqucs  parvenus  a  un  stade  assez 
avance,  notamment  chez  ceux  presentant  la  deformation  connue  sous  le  nom  de 
pied  bot  tab6tique;  on  trouvera  la  description  de  celte  deformation  dans  le  cha- 
pitrc  consacre  aux  troubles  trophiques.  En  dehors  de  ce  stade,  on  peut  encore 
voir  la  paraplegic  survenir  m6me  pendant  les  premieres  periodes  de  Taffection; 
generalement  son  mode  d'invasion  est  tout  a  fait  brusque,  subit :  du  jour  au 
lendemain  un  malade,  qui  marchait  encore  fort  bien  la  veille,  se  voit  dans 
rimpossibilite  de  faire  un  pas  et  se  trouve  confine  au  lit.  Cette  paraplegic  peut 
etre  permanente,  ou  au  contraire  transitoire,  et  disparaitre  au  bout  de  quelques 
semaines;  mais  meme  dans  ce  dernier  cas,  et  alors  m6me  que  la  paraplegic 
reste  flasque,  elle  doit  toujours  faire  penser  a  I'atteinte  dcs  faisceaux  lateraux 
et  legitime  selon  toute  probabilite  le  diagnostic  de  sclerose  combinee  (Pierre 
Marie  et  Crouzon).  —  Dans  certains  cas  la  disparition  de  la  paraplegic  est  aussi 
subite  que  son  debut,  c'est  a  peine  si  elle  dure  quelques  secondes:  il  s'agit 
alors  du  phenomene  decrit  par  les  auleurs  anglais,  notamment  par  Buzzard, 
sous  le  nom  de  «  giving  way  of  the  legs  »  et  sur  la  description  duquel  Charcot 
a  maintes  fois  insiste  dans  ses  Legons.  Ce  phenomene  consiste  en  ce  que  les 
jambes  d'un  tabetique  marchant  encore  fort  bien  se  d(5robent  tout  d'un  coup 
sous  lui,  de  telle  sorle  qu'il  tombe  sans  que  rien  ait  pu  faire  prevoir  sa  chute, 
dans  I'endroit  m6me  ou  il  se  trouve,  fiit-ce  au  milieu  de  la  chaussec ;  quelques 
instants  apres  les  forces  sont  revenues,  la  marche  est  de  nouveau  possible. 

Les  paralysies  limitecs  d'un  nerf  ou  d'une  partie  du  corps  sont  encore  moins 
bien  connues"  que  Themiplegie  et  la  paraplegic  des  tabetiqucs.  II  est  certain, 
notammeni,  que,  parmi  les  cas  d'h^miplegie  faciale,  il  en  est  qui  rentrent  dans 
la  calegorie  do  I'hemispasme  glosso-labie  hyst^rique.  —  La  paralysie  radiale 
serait  une  des  plus  frequentes,  quelquefois  aussi  on  verrait  se  produire  une 
paralysie  des  muscles  masticateurs.  Huet  et  (aiillain  dans  le  service  de  Pierre 
Marie  out  rapporte  un  cas  de  paralysie  de  la  branche  externe  du  spinal  droit  : 
r^paule  est  abaissee,  la  region  sus-clavicuiaire  deprimee,  le  scapulum  ecarte  de 
la  colonne  vertebrale;  cette  paralysie  parait  bien  due  a  la  lesion  medullaire; 
cinq  ou  six  observations  de  paralysie  du  spinal  ont  seules  6t6  signalees  jusqu'ici 
(Marc  Bride,  Marlins,  Aronsohn,  etc.). 

Leyden(*)  decrit  en  outre,  sous  le  nom  de  «  pseudoparalysies  »,  des  6tats 
paretiques  generaux  ou  locaux,  dus  suivant  lui  soit  a  un  degre  plus  ou  moins 
prononce  d'aboulic  (les  maladcs  ne  pouvant  prendre  sur  eux  de  faire  rcflorl 
necessaire  pour  accomplir  les  mouvements  que  I'ataxie  rend  plus  difficiles), 
soit  a  Tabattement  dans  lequel  le  tabes  plonge  certains  malades.  Ces  ph6no- 
m6nes  s'observeraient  surtout  chez  les  femmes,  ou  bien  a  la  suite  d  affections 
aigues  intercurrentes,  apres  des  diarrhees  prolongees,  des  crises  gastriques 
intcnses  et  de  longue  duree,  ou  bien  apr6s  Ic  s6jour  au  lit  n^cessite  par  une 
fracture  ou  une  operation. 

B.  Troubles  de  la  sensibilit6.  —  Ces  troubles  consistent,  soit  en  douleurs, 

(')  Cayla.  De  I'liciniplcijic.  dans  le  tabes.  Thfcse  do  Paris,  ■l!)0'2. 

(»)  Levden.  Tal)e.s  Dorsualis.  In  Real  Enr>jclo]>.'edie  dcr  \jcsammlea  Heilknnde. 


[P.  MAHIE  ] 


MALADIES  INTRINStyUES  DE  LA  MOELLE  fiPINIERE. 


soit  en  ph6nomenes  d'anesth^sie  ou  de  pareslhesie ;  ils  manqucnt  rarement, 
Leimbach  les  a  observes  dans  plus  de  88  pour  100  dcs  cas. 

Les  douleurs  du  tabes  pr6sentent  des  modalit6s  tres  diverses ;  quelques-unes 
sont  assez  caracli^risLiques  pour  avoir  une  importance  considerable  au  point  de 
vue  du  diagnostic.  Parmi  celles-ci  on  cite  surtout  les  douleurs  fulgurantes,  les 
douleurs  lancinantes,  les  douleurs  en  ceinture. 

Les  douleurs  fulgur.anles  sont,  comme  leur  nom  I'indique,  compar^es  par  les 
maladcs  a  I'impression  ressentie  au  passage  dune  6tincelle  61ectrique;  tantdt 
I'impression  est  unique,  il  n'y  a  pour  ainsi  dire  qu  une  seule  6tincelle;  tanldt  elle 
est  multiple  et  s'6panouit  en  gerbe.  La  brusquerie  avec  laquelle  survient  celte 
impression  et  la  rapidite  avec  laquelle  elle  passe  sont  tout  a  fait  remarquables. 
Ces  douleurs  parcourent  en  general  une  certaine  longueur  du  membre,  plus 
rarement  elles  naissent  et  meurent  sur  place. 

Les  douleurs  lancinantes  ont  plus  ou  moins  d'analogie  avec  les  douleurs 
fulgurantes,  et  pr^sentent  les  m6mes  modalites;  ce  qui  les  en  distingue,  c'est 
qu'au  lieu  d'une  sensation  analogue  a  celle  de  I'^tincelle  electrique  les  malades 
en  eprouvent  une  tout  a  fait  semblable  a  celle  que  produirait  un  coup  de  lan- 
cette  et  meme  un  coup  de  couteau. 

Les  douleurs  terebrantes  se  caract^risent  en  ce  que  la  sensation  douloureuse 
se  complique  d'une  impression  de  torsion  comme  si  les  chairs  du  malade 
^taient  percees  avec  une  vrille. 

Dans  les  douletirs  ardenles,  ce  n'est  plus  une  sensation  de  piqilre  qui  est 
eprouvee,  mais  bien  de  brCilure;  ees  douleurs  ont  une  tendance  a  se  montrer 
moins  nettement  migratrices,  a  rester  plus  franchement  localis6es  sur  certains 
points;  elles  siegent  moins  souvent  sur  les  membres  et  plut6t  sur  le  tronc. 

En  general,  les  douleurs  fulgurantes  et  lancinantes  se  montrent  sur  les  mem- 
bres et  avec  une  predilection  marquee  sur  les  membres  inferieurs ;  elles  sont 
plus  rares  sur  les  membres  superieurs;  quand  elles  siegent  sur  ceux-ci,  elles 
occupent  d'habitude  le  bord  interne,  cubital,  des  avant-bras,  et  ont  une  ten- 
dance a  se  propager  vers  le  petit  doigt  (Charcot). 

Chez  quelques  malades  ces  douleurs  sont  presque  isolees,  il  en  survient  une 
de  temps  en  temps  seulement;  le  plus  souvent  elles  apparaissent  par  crises, 
c'est-a-dire  que  pendant  une  p6riode  de  temps  de  quelques  heures,  mieux  encore 
de  quelques  jours,  elles  se  montrent  tr6s  frequentes,  a  pen  d'intervalle  les  unes 
des  autres;  puis  tout  se  calme,  et  pendant  8,  15  jours,  5  semaines  et  plus,  elles 
disparaissent,  ou  c'est  k  peine  s'il  s'en  produit  une  de  temps  a  autre.  Ces  crises, 
qui  se  terminent  d'ordinaire  aussi  brusquement  qu'elles  ont  commence,  peuvent 
laisser  a  leur  suite  un  6tat  de  depression  extreme  et  D6jerine  a  vu  a  leur  suite 
survenir  une  paraplegic  flasque  complete  qu'il  attribue  a  une  veritable  «  inhi- 
bition ». 

Bien  d'autres  variei6s  de  douleurs  chez  les  ataxiques  presentont  ce  caract6re 
de  revenir  par  crises  ;  ce  sont  surtout  les  douleurs  siegeanl  du  cOte  des  vis- 
ceres;  I'usage  a  prevalu  de  les  decrire  en  mCme  temps  que  les  autres  troubles 
fonctionnels  dont  ceux-ci  sont  le  siege ;  elles  portent  le  nom  generique  de  crises 
viscerales;  on  en  trouvera  la  description  dans  les  chapilres  consacres  aux  diffe- 
rents  organes. 

Sous  le  nom  de  crises  de  courbalurc  musculaire,  Pitres(')a  decrit  des  sensa- 


(')  IMtmes.  I'ragrds  mcd.,  1884. 
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lions,  sinon  absolument  douloiireuscs,  du  moins  tres  penibles,  consistant  en 
line  lassitude  tres  marquee,  en  une  sorle  do  brisement  musculaire,  analogues  a 
ee  qu'eprouvent  les  gens  bien  portants  k  la  suite  d'un  exercice  trop  violent  ou 
Irop  prolonge.  Cette  sensation  si^ge  sur  les  muscles  des  membres  ou  sur  ceux 
des  masses  sacro-lombaires;  elle  survient  brusquement  et  persiste  quelques 
heures  ou  quelques  jours.  Les  crises  de  ce  genre  peuvent  se  montrer  d6s  le 
debut  du  tabes,  et  reviennent  a  des  intervalles  variables. 

A  c6t6  de  ces  crises  de  courbature  musculaire,  il  convient  de  placer  une  sorte 
de  phenomene  inverse,  c'est  le  (lefaiil  de  la  sensation  de  fatigue  musculaire 
apres  les  efforts  prolonges.  Fr£enkel  (')  a  d^crit  un  cas  de  ce  genre,  dans  lequel 
un  lab6tique  etait  capable  de  tenir  ses  bras  6lendus  pendant  25  minutes  sans  res- 
sentir  de  fatigue,  alors  qu'un  individu  sain,  place  dans  la  m6me  position,  au  bout 
de  6  ^  7  minutes  se  Irouve  tres  fatigu6 ;  c'est  sans  doute  a  I'alteration  de  la  sen- 
sibilite  profonde,  musculaire  et  articulaire,  qu'il  faut  attribuer  ce  phenomene. 

Les  phenomenes  douloureux  peuvent,  au  lieu  d'affecter  un  caractere  variable 
et  plus  ou  moins  intermittent  comme  ceux  dont  il  vient  d't>tre  question,  etre  au 
contraire  fixes  et  permanents.  G'est  a  cette  categoric  de  faits  qu  apparlient  la 
Cameuse  douleur  en  ceinture  dont  se  plaignent  tant  de  lab6liques;  celle-ci  con- 
siste  dans  une  sensation  de  constriction  circulaire  parfois  tres  p^nible,  siegeant, 
soit  au  niveau  des  flancs,  soit  au  niveau  de  la  poitrine.  Cette  sensation  de 
constriction  est  quelquefois  assez  marquee  pour  que  I'expression  «  en  ceinture  » 
ne  soit  plus  suffisante  pour  la  d^crire;  alors  les  malades  se  plaignent  d'avoir 
tout  le  thorax  comme  enferme  dans  une  «  cuirasse  ». 

Des  sensations  du  m6me  genre  s'observent  aussi  autour  des  membres,  con- 
striction en  «  brodequin  »,  en  «  bracelet  >,  etc.... 

En  outre  des  sensations  vraiment  douloureuses  dont  il  vicnt  d'etre  question, 
on  en  rencontre  qui  sont  moins  penibles,  telles  que  Tetat  d'engourdissement, 
les  fourmillements  siegeant  sur  certaines  parties  du  corps.  Dans  les  membres 
inf6rieurs  ces  phenomenes  sont  frequents,  ils  occupent  siirtout  les  pieds  et  les 
jambes,  parfois  sous  forme  de  plaque  limitee;  dans  les  membres  superieurs  leur 
localisation  ordinaire  est  au  bord  cubital  de  I'avant-bras  et  dans  le  petit  doigt. 

Ces  sensations  d'engourdissement  peuvent  egalement  6tre  conslatees  sur  le 
tronc  et  sur  la  t6te ;  leur  signification  est  tout  particulierement  interessante 
quand  elles  siegent  a  la  face,  car  elles  suffisent  alors  a  faire  soupgonner  I'exis- 
tence  du  tabes.  II  semble  aux  malades  qu'ils  ont  un  masque,  ou,  dans  les  cas 
moins  accentu6s,  une  simple  loile  d'araignee,  sur  la  figure.  Rarement  ces  sen- 
sations d'engourdissement  sont  parfaitement  symetriques;  elles  se  montrent 
souvcnt  iinilaterales  ;  dans  certains  cas,  il  s'y  joint  des  phenomenes  douloureux 
rentranl  plus  ou  moins  dans  la  categoric  de  ceux  qui  ont  etc  etudies  plus  haut. 

Vanesthesie  d  la  douleur  est  un  des  troubles  de  la  sensibilite  les  plus  fre- 
quents dans  le  tabes,  mais  il  ne  faudrait  pas  croire  qu'en  general  il  s'agisse  la 
de  ces  aneslh^sies  massives  que  Ton  observe  notammcnt  dans  les  myelites 
Iransverses.  Dans  Ic  tabes  il  en  est  tout  autrement,  I'anesthesie  veut  6tre 
recherch^e  avec  grand  soin  sous  peine  d'etre  meconnue  :  souvent,  en  effet,  elle 
n'affecte  qu'un  territoire  tout  a  fait  limite,  soit  d'un  membre,  soit  du  tronc ;  elle 
serait  d'ailleurs  a  pcu  pres  aussi  frequente  sur  celui-ci  que  sur  ceux-la,  un  peu 
moins  a  la  t6tc  (Oulmont). 

(')  FiuiNKEL.  Fehlen  des  Eriiui(Jung>gerijhls  bei  einem  Tabiker.  NcarDlnr/itichea  Ccnlral- 
blall,  1893,  p.  434. 
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Assez  souvenl  il  existc  un  certain  dcgr6  de  symcHrio  dans  les  terriloires  anes- 
Ih6si6s,  mais  coLte  syniolrie  n'est  jamais  parfaite ;  a  la  L6te  on  pcul  la  consi- 
derer  comme  exceptionnellc  (OulmonL). 

All  tronc  on  elles  apparaissent  Ic  plus  souvcnL  en  premier  lieu,  les  plaques 
d'anesLhesic  se  voient  surtout  en  avant,  au  niveau  des  scins  el  do  Tombilic ;  en 
arri^re,  au  niveau  des  (^paules. 

Aux  membres  superieurs,  les  parties  les  plus  souvent  atteintes  sont  les  doigts 
et  la  region  cubitale  de  I'avant-bras. 

Aux  membres  inferieurs,  les  plaques  d'anesthesie  se  rencontrent  a  la  plante 
du  pied,  au  talon,  aux  orteils,  aux  malleoles,  aux  genoux;  elles  siegent  plutdl 
sur  la  face  posterieure  des  jambes  que  sur  leur  face  anterieure. 

D'une  fa(^on  generalc  il  faut  remarquer  que  les  plaques  d'anesthesie  se  trou- 
vent  sur  les  parties  peripheriques  des  membres  bien  plutdt  que  sur  leur  racine. 

Ingelrans  a  cite  un  cas  exceptionnel  de  tabes  du  cdne  terminal  ou  I'anes- 
Ihesie  elait  limitee  aux  regions  fessi^res,  a  I'anus,  au  perinee  et  aux  organes 
genitaux. 

Une  autre  remarque  interessante  a  faire,  c'est  que  les  plaques  d'anesthesie 
ne  repondent  nullement,  du  moins  d'une  fagon  etroite,  a  la  zone  de  distribution 
de  tel  ou  tel  nerf  cutane;  elles  chevauchent  au  contraire  sur  les  zones  de  dis- 
tribution de  plusieurs  nerfs  voisins  les  uns  des  autres. 

Hitzig,  Laehr,  Patrick,  Marinesco,  Dejerine  out  particulierement  insists  sur 
la  topographic  radiculaire  des  plaques  d'anesthesie;  I'etude  de  cette  topo- 
graphic pourrait  acquerir  une  certaine  valeur  pour  le  diagnostic  d'un  tabes  au 
debut;  Fexistencc  d'une  anesth6sie  segmentaire  (en  brodequin,  en  chaussette, 
en  bracelet,  etc..)  ne  s'observerait  que  par  suite  d'une  association  du  tabes 
avec  I'hysterie. 

L'anesthesie  n'est  d'ailleurs  pas  invariable;  Max  Egger('),  J.  Heitz  et  Lortat- 
Jacob  (-)  ont  au  contraire  note  ses  intermittences  dans  certains  cas. 

On  verra,  a  propos  des  fractures  et  des  arthropathies,  que  cette  'analgesie  ne 
se  borne  pas  a  la  surface  cutanee,  mais  se  retrouve  aussi,  conjointement  ou  iso- 
lement,  dans  les  parties  profondes,  os,  articulations,  etc.;  les  troubles  de  la  sen- 
sibilite  profonde  ne  sont  nullement  proportionnels  ni  sous-jacents  a  ceux  de  la 
sensibilite  superficielle  et  tout  particulierement  Ironcs  nerveux  dont  la  pression 
est  souvent  indolore;  nerf  cubital  (Biernaki),  scialique  poplite  externe  (Bech- 
terew). 

De  l'anesthesie  cutan6e  et  profonde  nous  rapprocherons  la  tliminulion  de  la 
sensibilite  aux  courants  electriques,  parfois  d'autant  plus  remarquablc  que 
I'indolence  k  peu  pr6s  absolue  d'un  courant  puissant  contraste  avec  Fhyperexci- 
tabilite  musculaire  et  avec  la  force  et  la  duree  de  la  contraction  que  produil 
deja  un  courant  minime  (phenomene  de  la  crampe  du  mollet,  Babinski). 

U/ajperalfjesie,  de  m6me  que  I'analgesie,  se  monlre  par  plaques,  elle  est 
moins  frequente  que  cette  dcrniere,  mais  n'est  pas  moins  caract6ristique;  elle 
peut  6tre  pour  les  malades  la  source  de  sensations  extrSmement  penibles,  car 
dans  certains  cas  un  simple  frdlement    ce  niveau  est  presque  intolerable. 

Ces  plaques  d'hyperalgesie  siegeraient  toutes  entre  les  epaules  el  i  la  region 
lombairc  (Oidmont);  on  les  voit  aussi  parfois  au  niveau  des  seins  ou  sur  loul 
autre  point  du  lliorax. 

{')  Max  E(;(;i:n.  Sac.  I>b,l.,  li  jiiiii  KMI'J. 

(*)  J.  IIkitz  oI,  LonTAT-jAc.oii.  Sac.  ncurul.,  deccmbrc  l'.>0'2. 
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L'liypereslhesio  peuL  cxistcr  non  seuloincnL  a  la  piqurc,  inais  aussi  a  la  tem- 
pera lure. 

Four  Erb,  riiypcreslhesic  indiquerait  la  participation  des  meninges  au  pro- 
cessus morbide. 

A  ces  troubles  de  la  sensibilite  pour  les  impressions  douloureuses,  il  con- 
viendrait,  d'apres  Lannois('),  d'ajouter  Vaphalgesie  {&rn,  contact;  aXyo?,  douleur). 
D'apres  la  definition  m6me  de  Pi  Ires,  ([u'l  a  introduit  ce  nom  dans  la  science, 
I'aphalgesie  serait  «  une  variete  de  parcsth6sie  caracterisee  par  la  production 
crane  sensation  douloureuse  intense,  a  la  suite  de  la  simple  application  sur  la 
peau  de  certaincs  substances  qui  ne  provoquent  a  I'^tat  normal  qu'une  sensa- 
tion banale  de  contact  ».  Ce  trouble  sensitif,  qui  n'avait  jusqu'ici  el6  constate 
que  dans  Thysterie,  a  ete  observe  par  Lannois  dans  un  cas  de  tabes,  sans: 
qu'on  put  invoquer  ni  Thysterie  ni  Finfluence  de  la  suggestion.  Gette  tabelique 
ressentait  une  vive  douleur  au  contact  du  cuivre  et  seulement  au  contact  de  ce 
metal.  - 

Les  jMresl/tesies  sont.  extremement  nombreuses  et  varices  dans  le  tabes  (Dut 
chenne  de  Boulogne,  Leyden,  Berger,  Binswanger,  B.  Stern,  etc.). 

L'une  des  plus  frequentes  et  des  plus  imporlantes  consiste  dans  le  pheno- 
mene  d6sign6  sous  le  nom  de  retard  des  sensations.  Chez  beaucoup  de  tabe- 
liques,  en  effet,  rintervalle  de  temps  qui  s'ecoule  enlre  le  moment  ou  a  lieu  la 
piqure  et  celui  ou  la  sensation  douloureuse  est  pergue  est  beaucoup  plus 
considerable  que  chez  les  individus  sains,  a  tel  point  qu'il  pent  6tre  de  1,  2, 
")  secondes  et  davantage.  Ce  phenoraene  est  surtout  marque  aux  membres  inf6- 
ricurs;  il  le  serait  d'autant  plus  que  la  piqlire  porle  sur  les  parties  les  plus 
peripheriques  de  ces  membres  (Richet).  C'est  Cruveilhier  qui  aurait  le  premier 
signale  ce  retard  des  sensations.  Leyden  et  F.  Goltz  Tout  ^tudie  avec  soin,  et 
Takacz  I'a  considere  comme  assez  constant  pour  en  I'airc  la  base  d'une  theorie 
physiologo-pathologique  de  I'ataxic.  D'autre  part,  Fischer  (^)  a  constats  que  le 
retard  etait  plus  prononce  pour  les  sensations  tactiles  que  pour  les  sensations 
douloureuses. 

Sous  le  nom  dliyperesthesie  relative  (Leyden),  on  designe  les  cas  dans  les- 
quels  une  faible  piqCire  est  a  peine  pergue,  tandis  qu'une  piqilre  un  pen  plus 
Ibrte  determine  une  douleur  trfes  violente  et  nullemcnt  en  rapport  avec  I'inten- 
site  de  la  piqtire. 

La  denomination  cVanestliesie  relative  pourrait  s'appliquer  aux  cas  dans  les- 
([ucls  (Berger)  les  piqures  d'intensite  moycnne  sont  assez  bien  perQues,  tandis 
({uc  les  fortes  piqilrcs  ne  d^terminent  pas  do  douleur. 

La  melamorphose  des  sensations  consiste  en  ce  que  certains  tabetiques  ne 
peuvent  distinguer  nettement  la  nature  de  Timpression  cutanee  pergue  par  eux; 
c'est  ainsi,  par  exemple,  qu'ils  considerent  une  piqftrc  ou  un  pincement  comme 
une  briilure  plus  ou  moins  intense.  C'est  a  un  phenomena  assez  analogue  qu'il 
faut  rapporter  ce  fait,  signal^  des  les  premieres  descriptions  de  I'ataxie  locomo- 
trice,  que  ces  maladcs  sont  dans  Fimpossibilite  de  savoir  sur  quelle  espece  de 
sol  ils  marchent,  croyant,  m6me  dans  la  rue,  sentir  un  6pais  tapis  sous  lours 
pieds. 

Lc  defaut  de  localisation  des  sensations  est  parfois  tres  manifesto;  on  voit 

(')  Lannois.  Aphalg6sio  Iransiloire  clicz  unc  talielitiuo.  Reoue  de  med.,  juillel  180'2,  p.  hCu. 
(*)  FisciiEn.  Ucbei-  V'erlangsaiiiiir.g  tier  sciisibleu  LciLiing  bci  Tabes  DorsuaHs.  Berliner 
klin.  Wodienschr.,  1881,  n"'  55  el  57. 
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alors  les  malades  accuser  la  piqCire  dans  un  cndroiL  tr6s  61oigne  du  point  oii 
ceJle-ci  a  ele  faile,  par  exemple  au  pied  quand  on  les  a  piques  a  la  jambe  ou 
m6me  a  la  cuisse;  parfois  ils  localisent  la  piqCire  au  point  corrcspondanl  du 
membre  oppose,  c'est  ce  qu'on  a  appel6  Vallochirie  (Obersteiner). 

Par  le  terme  de  dhsociation  cle  Vanesthesie,  on  entend  que  certains  tab6tiques 
sentent  plus  ou  moins  completement  les  impressions  culanees  de  telle  ou  telle 
nature,  tandis  que  d'autres  impressions  ne  sont  pas  pergues  par  eux ;  c'est 
ainsi  par  exemple  que  ces  malades  no  sentent  plus  la  piqCire,  mais  conservent 
intacte  leur  sensibilite  thermique,  et  vice  versa  (Parmentier);  de  mSme  pour  la 
sensibilile  tactile.  Plus  souvent  les  zones  d'anesthesie  tactile  sont  plus  etcndues 
que  celles  d'anesthesie  douloureuse  ou  thermique  ou  inversement,  de  sorte  que, 
au  centre  de  la  plaque  Tanesthesie  etant  complete  sous  tous  ses  modes,  a  la 
Peripherie  au  contraire  le  malade  n'a  perdu  que  la  sensation  de  contact,  de 
piqftre,  de  chaud  ou  de  froid.  La  sensibiHt<^  tactile  est  en  general  plus  long- 
temps  conserv^e  que  la  sensibilite  a  la  douleur. 

Jusqu'a  present  il  a  et6  surtout  question  des  troubles  interessant  la  qualite 
des  sensations;  d'autres  troubles  peuvent  6tre  constates  au  point  de  vue  du 
nombre  des  perceptions  par  rapport  a  celui  des  excitations. 

C'est  ainsi  que,  lorsqu'on  a  prolonge  pendant  quelque  temps  la  recherche  de 
la  sensibilite  a  la  piqtire,  on  s'aperQoit  qu'a  certains  moments  le  malade  accuse 
une  piqfire,  bien  qu'on  ne  I'ait  pas  m6me  touche;  cela  tient  a  ceque  les  piqftres 
pr^cedentes  out  excite  les  centres  nerveux  de  telle  faQon  quele  malade  continue 
a  percevoir  des  sensations  douloureuses  sans  aucun  motif. 

Dans  d'autres  cas,  plusieurs  piqfires  faites  a  intervalles  rapproches  seront 
pergues  commeune  seule  piqCire  prolongee;  c'est  la  une  sorte  de  tetanos  sensitif 
a  rapprocher  du  tetanos  des  physiologistes  pour  la  contraction  musculaire;  ou 
bien  inversement  il  semblera  au  malade  qu'au  lieu  d'une  pointe  d'epingle 
appuyee  sur  sa  peau  il  en  sent  deux  ou  trois  simultanement.  L'inverse  est  plus 
frequent,  et  deux  piqClres  ne  sont  souvent  perQues  que  comme  une  seule,  alors 
que  leur  distance  est  plus  que  suffisante  pour  permettre  a  un  individu  normal 
de  les  distinguer. 

On  peut  voir  encore  la  sensibilite  s'^mousser  par  la  continuation  d'une  m6me 
excitation,  puis,  apr6s  une  certaine  periode  d'  «  eclipse  »,  reparaitre  et  ainsi  de 
suite,  de  telle  sorte  qu'a  certains  moments  I'excitation,  quoique  continu6e,  cesse 
d'6tre  perQue,  pour  I'^tre  de  nouveau  quelques  instants  apr6s,  disparailre  encore 
et  ainsi  de  suite. 

En  outre  de  la  fatigue,  d'autres  influences  physiques,  telles  que  le  froid, 
peuvent  contribuer  a  I'exageration  des  troubles  de  la  sensibilite. 

Tous  ces  troubles  sont,  en  general,  beaucoup  plus  marques  sur  les  membres 
inferieurs  que  sur  les  membres  superieurs  et  sur  le  tronc  ou  I'extremite  cepha- 
lique. 

Ils  sont  essentiellement  variables  d'un  malade  k  I'autre;  dans  certains  cas 
m6me,  ils  font  presque  entieremcnt  defaut,  tandis  que  dans  d'autres  ils  sont 
tres  accuses  {labes  dolorosa  de  E.  Remak)  et  soumettent  les  malades  un  veri- 
table martyre. 

C.  Troubles  de  la  r6flectivite.  —  Ces  troubles  sont  frequents  dans  le  tabes 
et  intcressent  un  assez  gi  juid  nombre  de  reflexes.  Seuls  les  troubles  portant  sur 
les  reflexes  tcndineux  et  sur  les  reflexes  cutan6s  seront  examines  dans  ce  cha- 
pitre;  quant  aux  troubles  portant  sur  les  reflexes  pupillairos  et  sur  les  rc^flcxes 
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dn  Lesticiilc  et  de  Tanus,  leur  description  sera  faile  dans  les  chapitres  consacrcs 
aux  sympldmes  oculaires  cL  geiiilaiix. 

A.  Reflexes  Imdineiix.  —  Parmi  les  reflexes  lendineux,  celui  doiiL  les  modifi- 
cations presentent  le  plus  grand  interet  dans  le  tabes  est  le  re/lexe  rotulien. 

G'esl  a  Westphal  que  Ton  doit  la  connaissance  de  ce  fait  que  la  disparition 
du  reflcxe  rotulien  est  un  des  symptomes  les  plus  constants  du  tabes  m6nie 
dans  la  p6riode  initiate  de  cette  affection.  Le  m6me  auteur  a  indique  le  siege 
des  lesions  meduUaires  dans  les  cas  oti  le  reflexe  rotulien  fait  defaut.  D'apres 
ses  recherches,  il  semble  etabli  que  les  fibres  par  lesquelles  passent  les  impres- 
sions cenlripetes  necessaires  pour  la  production  de  ce  reflexe  se  trouvent  situ^es 
dans  la  zone  d'entree  des  racines  (bandelettes  externes  de  Charcot  et  Pierret). 
La  localisation  exacte  indiquee  par  Westphal  est  la  suivante  :  ces  fibres  cenlri- 
petes se  trouvent  en  dehors  d'une  ligne  parallele  au  sillon  median  post6rieur  et 
menee  du  coude  de  la  corne  posterieure  vers  le  bord  posterieur  de  la  moelle; 
elles  sont  done  contenues  enlre  cette  ligne  et  la  corne  posterieure.  Toute  lesion 
a  ce  niveau  amenera  soit  la  diminution,  soit  la  disparition  du  reflexe  rotulien. 
De  meme  si,  comme  c'est  probablement  le  cas  pour  le  tabes,  les  fibres  par  les- 
quelles se  fait  la  conduction  centripete  de  ce  refiexe  sont  alterees  en  dehors  de 
Taxe  spinal,  c'est  en  cet  endroit  de  la  moelle  que  Ton  observera  les  lesions  con- 
secutives  a  leur  degeneration.  Westphal  a  montre  en  outre  dans  quel  segment 
vertical  de  Taxe  medullaire  se  produisait  ce  reflexe  :  d'apres  lui,  le  point  d'en- 
tree des  impressions  centripetes  siege  exclusivement  au  niveau  de  I'union  de  la 
moelle  lombaire  avec  la  moelle  dorsale. 

Bien  qu'en  regie  gcnerale  les  reflexes  rotuliens  soient  abolis  dans  le 
tabes,  on  les  voit  quelquefois  persister  (Erb,  Hamilton,  Cowers,  Achard  et 
L.  Levi,  etc.) ;  ils persistent  surtout  lorsqu'ona  affaire  a  des  cas  de  «  tabes  supe- 
rieur  »,  Van  Cehuchten  ('),  de  Buck  (^)  auraient  cependant  observ6  I'exageration 
des  reflexes  rotuliens  dans  des  cas  ou  les  reflexes  achilleens  etaient  abolis. 

Tout  a  fait  au  d6but,  ils  peuvent  6tre  simplement  diminues  d'intensite ;  sou- 
vent  a  cette  periode  ils  sont  inegaux  (Goldflam).  Parfois  aussi,  dans  la  periode 
initiale,  les  reflexes  rotuliens  semblent  disparus,  mais  ils  ne  le  sont  pas  encore 
d'une  maniere  absolue,  et,  par  I'emploi  du  procede  Jendrassik,  on  pent  encore 
les  faire  reparaitre;  quelquefois,  au  debut,  alors  que  le  reflexe  tend  a  diminuer, 
les  premiers  coups  du  martcau  percuteur  provoquent  seuls  la  contraction  du 
triceps,  puis  la  fatigue  survient,  el  aux  chocs  suivants  le  muscle  ne  reagit  plus 
(Bechterew) 

L'abolition  des  reflexes  achilleens  est  plus  frequente  encore  et  surtout  plus 
precoce  que  celle  des  reflexes  rotuliens;  la  recherche  de  ces  r6flexes,  constants 
a  I'etat  normal,  faite  methodiquement,  mettra  souvent  sur  la  voie  du  diagnostic 
d'un  tabes  incipiens  :  les  recherches  de  Babinski  ('^)  a  ce  sujet  ont  ete  confirmees 
par  celles  de  Max  Biro  (•^),  Van  Cehuchten,  Seyer  [%  Goldflam  (^),  etc.... 

Frenkel  (de  Heiden)  (»)  a  recemment  soutenu  que  les  reflexes  lendineux  des 

(•)  Van  Gkiiuciiten.  Soc.  helge  de  neural.,  25  fevricn-  1899. 

(*)  De  Buck.  Belgirjue  mecL,  1899. 

(*)  Bechterew.  Neurol.  Centraltd.,  15  fevrier  1902. 

(*)  Badinski.  Soc.  neurol.,  mai  1901. 

(»)  Max  Biro.  D.  Zeilschr.  f.  Nervenh.,  1901. 

(«)  Sever.  Thfcse  dc  Paris,  1902. 

C)  Goldflam.  Neural.  Cenlralbl.,  1902. 

C*)  Frenkel.  Deutsche  Zeilschrifl  f.  Nervenheilk-Bcl,  XVII,  1901.  ■ 
trait6  de  medecine,  2"  6dit.  —  1\. 
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membres  superieurs  disparaissent  plus  precocemenl  encore  que  ceux  des 
membres  inf6rieurs  eL  que  leur  inlegriLe  apparenLe  est  due  a  ce  que  le  marleau 
pei-cuteur  frappe  en  v6aUl6  non  seulemenl  le  tendon,  mais  des  fibres  muscu- 
laires,  qui  deviennent  d'aulant  plus  excitables  que  le  reflcxe  est  plus  diminue; 
en  evitant  autant  que  possible  cette  cause  d'erreur,  L6vi  a  recherche  systemati- 
quement  les  r(5flexes  des  quatre  membres  chez  '20  tabetiques  :  8  (bis  tous  les 
reflexes  6taient  abolis,  H  Ibis  ceux  des  membres  inf6rieurs  seuls  (achilleens  et 
rotuliens  ensemble  ou  isolement),  une  fois  seulement  les  reflexes  des  membres 
superieurs  (5taient  seuls  abolis  :  il  s'agissait  d'un  tabes  avec  c6cit6. 

Dans  les  tabes  combiners  les  reflexes  tendineux  peuvcnt  6tre  abolis,  diminues, 
conserves  ou  exagerc'^s  selon  I'importance  relative  que  prcnnent  la  sclerose  du 
cordon  posterieur  et  celle  du  cordon  lateral. 

Les  autres  reflexes  tendineux  (reflexe  du  tendon  d'Achille,  rdflexe  du  coude, 
du  poignet,  etc.)  sont  egalement  atteints  dans  le  tabes. 

B.  Reflexes  ctdanes.  —  Ges  reflexes  ne  pr6sentent  pas  de  modifications  aussi 
constantes  et  par  consequent  aussi  caracteristiques  que  les  reflexes  tendineux. 
Les  reflexes  plantaires  notamment  peuvent  6tre  conserves  pendant  tres  long- 
temps  dans  les  membres  ou  ces  derniers  ont  d^ja  disparu;  dans  d'autres  cas  ils 
sont  absolument  abolis.  En  tout  cas  dans  les  tabes  purs  il  n'v  a  pas  d'extension 
des  orteils  (Babinski);  I'extension  des  orteils  dans  le  tabes  est  un  signe  d'at- 
teinte  des  faisceaux  pyramidaux,  par  consequent  de  sclerose  combinee  (voir 
communication  de  P.  Marie  et  Crouzon). 

Quant  au  reflexe  abdominal,  d'api'es  Rosenbach  (^)  il  serait  exager6  dans  le 
tabes;  pour  Ostankow(-)  le  pretendu  antagonisme  entre  les  reflexes  cutanes  et 
tendineux  n'existerait  qu'au  debut;  tout  au  moins  on  pent  admettre  que  le 
reflexe  abdominal  est  generalement  conserve. 

D.  Troubles  des  organes  des  sens.  —  1.  Troubles  des  organes  de  la  vision. 
—  Os  troubles,  ou  du  moins  un  bon  nombre  d'entre  eux,  ont  etc  conslales  des 
les  premieres  descriptions  de  I'ataxie  locomotrice,  notamment  par  Duchenne 
(de  Boulogne),  Romberg,  Trousseau,  Argyll-Robertson.  L'etude  de  ces  sym- 
ptomes  n'a  cesse  depuis  de  progresser,  et  Ton  pent  citer,  parmi  les  auteurs  qui 
ont  contribue  a  ces  progres,  les  noms  de  Charcot,  de  Leber,  de  Fournier,  do 
A.  Robin,  de  Vincent,  de  Delecluze,  de  Gowers,  de  Berger,  etc.... 

Ils  portent,  soit  sur  fappareil  musculaire  interne  et  externe  de  foeil,  soit  sur 
I'appareil  de  la  vision  proprement  dite ;  dans  quelques  cas  aussi,  sur  fappareil 
secretoire  :  dacryorrhee  [Fere(^),  Koenig(')]. 

Pour  ce  qui  est  de  I'appareil  musculaire  externe,  une  mention  toute  speciale 
doit  etre  faite  des  parnJysies  des  muscles' mo  teiirs  de  I'a'il;  c'est  la  en  efTet  un  des 
syniptomes  frequents  du  tabes  (59  pour  100  des  cas  de  tabes  :  Mceli,  Berger, 
ErI),  Al  pour  iOO  m(^mo  pour  FoUrnier). 

En  general  ces  paralysies  presenlent,  ainsi  que  fa  fail  reuiarquor  Fournier. 
les  caracteres  suivanis  :  elles  sont  dissociees,  partielles,  voire  parcellaires, 
I'ugaces,  ephemeres,  parfois  mfime  presque  instantanees;  c'est-a-dire  (pfelles 
peuvent  exister  seulement  pendant  (juelques  moments,  pendant  (iuel(|ues 
heures,  ou  (pielques  jours,  puis  disparaltre  entierement,  mais  une  recidive  est 

(')  ().  liosii-NiiAcii,  Ziii- Syiii|iLoiii!itolnu;ic  (lor  Tnljcs.  Ccntr.  fiir  XiTvcilirUhimlr.      i  If!!)'.'. 

(*)  OsTANKONv.  Ohiizrenir  I'sifcliinlrie,  180)1. 

{^)  I-'kiik.  Snr..  dr.  Iiinl.,  ']UH\  \gv  IKS". 

(*i  E.  Koi;.MG.  DiHTVori'lirc  ;i(;i\i(|iir'.  l'rn(/rt''K  tiicil..  I,S!l|.  ii"  15,  y.  ."07. 
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loujours  possible.  —  Ceci  s'applique  surtout  aux  paralysics  oculaircs  de  la 
periode  prodromique,  car,  dans  los  cas  de  tabes  confirme,  il  est  frequent  de 
voir  ces  paralysies  se  montrer  plus  massives  et  tout  a  fait  permanentes,  Cela 
liendrait  d'apres  certains  auteurs  a  ce  que  les  premieres  proviendraicnt  d'une 
nevrite  peripherique,  tandis  que  les  secondcs  rcconnaitraient  pour  cause  une 
alteration  nucleaire  (??). 

Au  point  de  vue  de  la  frequence  plus  grande  de  la  paralysie  de  tcl  ou  tel 
muscle,  les  avis  different.  Pour  Berger  et  Woinow  le  droit  externe  serait  le 
plus  souvent  frapp6,  pour  de  Watteville  et  Landolt  ce  serait  le  droit  interne; 
il  est  certain  que  ces  deux  muscles  sont  les  deux  plus  ordinairement  atteints, 
mais  en  dehors  d'eux  la  paralysie  peut  affecter  le  droit  superieur,  le  droit  infe- 
rieur,  le  petit  oblique  et  le  grand  oblique;  dans  certains  cas  tons  les  muscles 
exterieurs  de  Toeil  sont  paralyses  et  Ton  se  trouve  en  presence  d'une  ophtalmo- 
plegie  externe  progressive. 

Par  suite  meme  du  caractere  partiel  ou  m6me  «  parcellaire  »  (Fournier) 
de  ces  paralysies,  il  est  rare  de  voir  celles-ci  interesser  tout  le  territoire 
d'un  des  nerfs  moteurs  de  I'oeil;  cependant,  surtout  quand  il  s'agit  de  para- 
lysies massives  et  permanentes  du  tabes  confirm(5,  on  observe  quelquefois 
la  paralysie  de  toutes  ou  presque  toutes  les  branches  du  moteur  oculaire 
commun. 

G'est  ainsi,  par  exemple,  que  le  ptosis  accompagne  assez  souvent  la  deviation 
de  I'oeil  en  dehors ;  ce  ptosis  est  un 
des  symptomes  initiaux  du  tabes  el 
peut  se  montrer  a  I'etat  isole.  II  est 
ordinairement  unilateral,  dans  quel- 
ques  cas  cependant  il  affecte  les  deux 
yeux,  mais  presque  toujours  d'une 
maniere  inegale. 

Assez  frequemment,  par  suite  de 
leur  caractere  transitoire,  les  para- 
lysies oculaires  qui  ont  exists  dans  la 
periode  prodromique  du  tabes  ne 
peuvent  plus  etre  constat6es  quand 
on  examine  les  malades,  mais  on  peut 
encore  les  retrouver  d'une  fagon 
retrospective,  grSce  a  la  diplopie  que 
ceux-ci  disent  avoir  6prouvee  a  une 
certaine  epoque.  —  II  faut  rapprocher 
en  outre  de  ces  paralvsies,  au  point 
de  vue  fonctionncl,  le  Ictmioiement 
et  Vepiphora  constates  chez  quelques 
malades;  le  larmoiement  peut  d'ail- 
leurs,  dans  quelques  cas,  6tre  directe- 
ment  attribue  a  un  de  ces  troubles 

secretoires  qui  ne  sont  pas  rares  dans  le  labes  et  qui  s'observent  aussi  du  c6te 
des  glandcs  salivaires,  de  I'estomac,  de  I'intestin  et  m6me  du  rein  (Pierret 
F6re).  ' 

D'autres  phenom6nes  se  montrent  encore  au  niveau  de  I'appareil  oculaire,  qui 
semblent  d^pendre  d'une  paralysie  du  grand  sympathique;  ce  sonl :  Vexophtal- 


Tabeliiiiic  preseiilanL  un  ptosis 
I)  i  lateral. 
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mie,  un  16ger  relrecissement  de  la  fente  palpebrale  (Jacobson,  Bcrger)  cL  Vlnjpo- 
tonie  oculaire  (Berger),  consistant  dans  la  diminulion  dc  la  tension  du  globe 
oculaire.  CeL  ensemble  de  phenomenes  diversemenl  associes  ont  permis  k  Gilles 
de  la  TouretLc(')  de  distinguer  un  type  d'  «  oeil  tabetique  »  :  I'oeil  est  brillant 
et  pourlant  le  regard  est  atone,  tels  sont  ses  deux  caract^res  principaux. 

Vanalr/esie  die  globe  oculaire  h  la  pression  aurait  ete  Irouvee  par  Abadie  et 
Rocher(=)  dans  12  cas  sur  25. 

Quant  a  la  musculature  interne  de  Foeil,  ses  (roubles  sont  encore  plus  fre- 
quents que  ceux  de  la  musculature  externe  et  leur  importance  plus  grande  au 
point  de  vue  du  diagnostic,  grSce  k  la  precocity  de  leur  apparition. 

Lcs  piipilles  sont  lantot  tres  r(5trccies  et  ce  myosis  atteint  parfois  un  degre 
extreme,  tantot  au  contraire  considerablement  dilatees;  mais  la  mydriase  est 
nolablement  moins  I'requente  que  le  myosis;  dans  beaucoup  de  cas  on  constate 
I'inegalite  des  pupilles,  Tune  des  pupilles  etant  en  myosis,  Tautre  en  mydriase. 
Enfin  la  pupille  pent  6tre  deformee,  oblique  ovalaire,  c'est-a-dire  qu'au  lieu 
d'etre  ronde  elle  est  ovalaire  (Berger). 

L'6tude  des  reflexes  pupillaires  est  particulierement  interessante;  ces  re- 
flexes etant  multiples,  il  convient  de  les  envisager  independamment  les  uns  des 
a u tres. 

a)  Le  refiexe  d  la  lumiere  est  celui  qui  disparait  le  plus  souvent  et  le  plus  tot. 
On  sait  que  normalement  ce  reflexe  consiste  en  ce  que,  lorsqu'on  eclaire  plus 
ou  moins  vivement  Foeil,  la  pupille  se  contracte  aussitot ;  or,  dans  le  tabes  cetle 
influence  de  la  lumiere  ne  se  fait  plus  sentir,  la  pupille  reste  immobile;  toul 
au  plus,  dans  les  cas  dont  revolution  est  encore  incomplete,  la  voit-on  eprouver 
une  contraction  lente  et  peu  accentuee,  puis  bienldt  reprendre  le  diametre 
qu'elle  avail  auparavant. 

b)  Le  reflexe  d  V accommodalion  est  caract6rise  par  ce  fait  que,  lorsqu'on 
regarde  un  objet  rapproch6,  la  pupille  se  contracte;  dans  le  tabes  ce  reflexe  est 
g6neralement  conserve,  de  telle  sorte  qu'il  y  a  une  discordance  tres  singuliere 
dans  la  fagon  dont  la  pupille  se  comporte  sous  Tinfluence  de  la  lumiere  et  sous 
cellede  I'accommodation :  c'est  cette  discordance  dont  Argyll  Robertson,  Vincent, 
Coingt,  ont  montre  I'importance  pour  le  diagnostic  precoce  du  tabes,  d'oii  le 
nom  de  «  signe  d'Argyll  Robertson  ». 

D'ordinaire  bilateral  et  permanent,  ce  signe  d'Argyll  pent  parfois  au  debut 
etre  unilateral;  dans  ce  cas  Fexcitation  lumineuse  de  Foeil  atteint  provoque, 
comme  a  Fetat  normal,  la  contraction  de  la  pupille  de  Fautre  oeil  et  la  pupille 
insensible  a  Feclairage  direct  reste  ^galement  insensible  a  Feclairage  de  Foeil 
sain;  c'est  la  preuve  que  le  signe  d'Argyll  est  sous  la  dependance  d'une  lesion 
de  la  voie  reflexe  centrifuge;  Babinski  a  insiste  sur  Fimportance  de  la  recherche 
du  reflexe  consensuel  pour  determiner  si  la  16sion  siege  sur  les  voies  centrifu- 
ges ou  sur  les  voies  centripetes;  cette  notion  permet  de  distinguer  du  taljcs 
vrai  certains  pseudo-tabes  <iue  ciu-acterise  avec  Falteration  des  reflexes  tcn- 
dineux  Fexistence  d'une  nevrite  relro-bulbaire  infeclieuse  (').  Le  signe  dc 
Robertson  pout  aussi  par  exception  titre  transitoire  et  Fon  a  cite  reccmmenl  des 
cas  ou  ses  apparitions  intermitlentes  comcidaicnt  avec  des  crises  viscorales,  des 

(')  Gflles  de  la  Tourettp:.  .S'oc.  mdil.  (lea  lul/).,  17  f(''vri(M*  181)!). 
(*)  AnADir;  el  Hociikh  (ilc  I'.ordeniix).  Revue  nciivoL,  18!)0,  p.  S*)!). 
(•■')  Uaisinski.  Sor.  nciii-ul.,  :>  jiiillft,  l!M)(), 
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crises  gaslnqiies  on  paiiiculior  (cas  d'EicliliorsL  ('),  de  Treupel  ("),  do  Man- 
toux)  (^). 

La  conservation  dii  rellexe  a  raccommodation  n'esL  d'aillours  pas  absolumont 
conslante  dans  Ic  tabes  ;  dans  les  p^riodes  un  pen  avanc6es  ce  reflexe  finit 
egalement  par  disparaitre. 

Les  recherches  de  Babinski  et  Charpentier  entroprises  sur  un  tr6s  grand 
nomljre  de  sujels  leur  ont  montre  que  le  signe  d'Argyll  existait  quelquei'ois  en 
dehors  de  lout  symptome  do  tabes  ou  de  paralysic  gen(^rale  et  qu'il  etait  en 
rapport  avec  la  syphibs,  cause  de  ces  a  (lections,  mais  non  avec  ces  affections 
elles-m6mes,  que  d'ailleurs  il  pouvail  en  6tre,  mais  n'en  ^tait  pas  forc6ment, 
un  symptome  precurseur,  car  il  indique  seulement  un  premier  dcgre,  fort  atte- 
nue,  datteinte  du  syst6me  nerveux  central  par  le  virus  syphilitique.  Henri 
Dufour,  Abadie,  Antonelli,  etc.,  ont  confirme  ces  observations. 

Les  phenomcnes  signales  par  Pilcz(')  et  par  Weslphal  ne  sont  que  des  conse- 
quences de  I'abolition  du  rellexe  a  la  lumi^re  :  voici  en  quoi  consistent  ces  pheno- 
menes:  I"  la  fermeture  energique  des  yeux  provoque  un  retrecisseme;it  de  la  pu- 
pille  et  la  pupille  se  redilate  quand  le  sujet  ouvre  les  yeux,  r6flexe  pupillaire  para- 
doxal; 2"  si  Ton  commande  an  malade  de  fermer  les  paupi6res  en  meme  temps 
qu'on  s'oppose  a  cc  mouvement,  on  voit  la  pupille  se  retr^cir  au  fur  el  a  mesure 
qu'elle  s'^leve  el  se  porte  en  dehors  pour  se  cacher  derriere  la  paupi^re  supe- 
rieure.  Ces  phcnomenes  existeraient  le  premier  chez  41  pour  100,  le  second 
chez  45  pour  dOO  des  tab^tiques  :  pour  les  expliquer  Pilcz  admet  qu'il  se  pro- 
duit  un  mouvement  synergique  d'occlusion  des  paupi6res  ct  d'occlusion  des 
pupilles  :  normalenient  le  r^trecissement  pupillaire  est  annihil(^  par  la  dila- 
tation r6flexe  quand  les  paupi6res  se  ferment ;  quand  au  contraire  le  rellexe 
lumineux  est  aboli  le  mouvement  synergique  subsiste  seul  et  la  pupille  se 
contracte. 

c)  Un  troisieme  reflexe  pupillaire  est  le  reflexe  a  la  douleur;  il  consiste  dans 
la  contraction  pupillaire  qui  se  produit  lorsqu'on  pince  la  peau  ;  chez  les  tabe- 
tiques  la  disparition  de  ce  reflexe  est  precoce  (Erb). 

Quant  aux  fonctions  visicellcs  proprement  dites,  leurs  troubles  sont  assez 
frequents  et  parfois  si  prononc^s  qu'ils  conduisent  les  malades  la  cecite  com- 
plete. 

Ces  troubles  sontcaract^rises  par  la  diminution  de  Vacuile  visuelle  qui,  d'apres 
ce  qu'on  vient  de  voir,  pent  etre  considerable,  par  une  dyschromatopsie  parti- 
culiere  qui  porterait  surtout  sur  les  couleurs  autres  que  le  jaune  et  le  bleu, 
par  le  relrecisseinent  du  champ  visuel  qui  est  tantdt  concentrique,  tant6t  peri- 
ph6rique,  quclquefois  aussi  par  des  scolomes,  soit  h(^^miopiques,soit  en  sectcurs, 
soit  peripheriques.  Le  retrecissement  du  champ  visuel  avec  ou  sans  scotomes 
et  la  dyschromatopsie  speciale  seraient  des  plus  inconstants,  rares  m6me 
d'apres  lescxamens  de  L6ri  ("),  et  I'epaississement  progressif  d'un  voile  ou  d'un 
brouillard  devant  un  oeil  d'abord,  et  peu  de  temps  apres  devant  Faulre,  serail 
le  seul  signe  constant  du  debut  de  I'amaurose  labt'tique.  Le  second  oeil  serait 
atleint  peu  de  temps  apres  le  premier,  de  un  mois  au  moins  a  un  ou  deux  ans 

(')  EiciiiiOHST.  Deulsche  medic.in  Wocliensclif.,  189S. 
(*)  Trei  pel.  Miinrh.  med.  Wochensrh.,  18!)8. 

Mantoux.  Prcsse  med.,  28  deccriilii  c  1001. 
(*)  Pilcz,  Rcvuc  neuvnl.,  15  juillel  lilOO. 

(^•)  Li';iii.  Cdcitd  et  l.ibcs,  fiiwle  rlinujue.  Thfesc  de  Paris,  l',)()i. 
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on  plus.  L'amauroseevoliiorail  alors  g^neralemonl  siuvant  deux  sladcs  successifs: 
Fun,  d'ovoluLion  aiguo,  duranL  de  quelques  mois  a  deux  ou  Irois  ans  au  plus, 
pendant  lequel  le  malade  perd  Louie  vision  distincle,  loulc  notion  de  la  forme 
et'de  la  couleur  des  objets;  Tautre,  d'evolution-  essentiellement  clironique, 
duranl  au  minimum  trois,  quatre  ou  cinq  ans,  mais  souvent  beaucoup  plus, 
dix,  vingt,  trentc  ans  et  plus,  pendant  lequel  le  malade  conserve  la  notion  du 
jour  et  de  la  nuit,  reconnait  la  situation  des  fen6tres  etdes  bees  degaz  (P  Marie 
ct  L6ri)(').  ' 

L'aspect  ophtalmoscopique  correspondant  a  ces  troubles  fonctionnels  mon- 
tre  une  coloration  grisairc  ou  blanc  bleuiUre  de  la  papille  surtout  marquee  a  la 
partie  nasale  de  celle-ci,  coloration  pouvant,  suivant  son  degv6,  aller  jusqu'au 
blanc  nacr6;  malgre  ces  modifications,  la  papille  conserve  tr6s  neltement  ses 
limites  et  la  nettet6  de  ses  contours,  ceux-ci  ne  sont  pas  difl'us  comme  cela  se 
voit  dans  les  cas  de  tumeur  cer6brale;  cependant  I'examen  a  I'image  droite,  en 
monlrant  la  papille  avec  un  fort  grossissement,  r6vele  parfois  dans  des  cas 
recents  des  eflilochures  de  son  rebord  et  des  dep6ts  pigmentaires  a  son  pour- 
tour  qui  font  penser  k  I'existence  anterieure  d'un  processus  inflammatoire, 
d'une  nevrite  (Poulard  et  Leri). 

Ces  diff^rents  pbenomenes  sont  dus  a  I'existence  d'une  nevrite  02itiquo. 
Celle-ci  est  gen6ralement  bilaterale,  mais  n'est  pas  toujours  absolument  syme- 
trique. 

II  ne  faudrait  pas  croire  que  tous  les  tabetiques  soient  predestines  a  la  nevrite 
optique  et  se  trouvent  par  consequent  menaces  de  cecite.  La  nevrite  optique  ne 
se  voit  guere  en  effet  que  dans  10  a  20  pour  100  des  cas,  et,  a  eel  egard,  il 
convient  de  remarquer  qu'elle  ne  constitue  pas  un  accident  tardif  apparlenant, 
comme  on  pourrail  le  supposer,  aux  periodes  avancees  de  la  maladie.  Tout  au 
contraire  la  ndvrite  optique  est  une  manifestation  prt'coce,  et,  h  de  rares  excep- 
tions pr6s,  on  pent  affirmer  que,  lorsqu'un  tabetique  dont  I'affeclion  dure  depuis 
plus  de  5  ans  (Berger)  n'en  a  pas  encore  et6  alteint,  il  a  bien  des  chances  pour  y 
echapper  a  jamais. 

A  ce  propos  plusieurs  auteurs  ont  fail  une  remarque,  c'esl  qu'il  est  rare  de 
constater  I'existence  de  la  nevrite  optique  chez  les  labetiques  qui  presentent 
une  incoordination  marquee.  On  est  parti  de  la  pour  admettre  que  ces  deux 
ph6nomenes  s'excluaient  mutuellement.  II  est  beaucoup  plus  juste  de  voir  dans 
le  manque  de  concomitance  de  la  nevrite  optique  avec  Tincoordination  la 
preuve  que  I'une  et  Tautre  correspondent  a  des  processus  tabetiques  dont  la 
localisation  est  differente;  de  telle  sorte  que  la  premiere  repondrait  surtoul  a 
une  sorte  de  tabes  sup^rieur,  a  un  a  tabes  amaurotique  »,  tandis  que  la 
seconde  ne  se  produit  que  lorsque  les  regions  inferieures  de  I'axe  medullaire 
sont  alteinles.  La  plupart  des  tabetiques  aveugles  ont  un  air  de  sant6,  ils  sont 
bien  nourris,  n'ont  pas  de  troubles  Irophiques,  les  symptomes  classiques  du 
tabes  (douleurs,  ataxic,  troubles  v6sicaux)  se  montrent  un  tr^s  faible  degrc. 
Hevcroch  a  remarqu^  aussi  rincompatibilil6  ordinaire  de  la  nevrite  optique 
avec  les  troubles  g6nilauxe.t  Foerster(')  son  incompatibilite  avec  les  trou])les 
vesicaux  el  le  signe  de  Westphal ;  c'esl  ce  que  P.  Marie  a  a|)pele  1'  «  atropine 
papillaire  des  labetisanls  ».  L^ri  a  remarque  I'exln'^mo  frequence  de  legers  acci- 

(')  P.  Maiimo  cL  I^kki.  8(jr,.  iicuriil.,  I'  vi  icr  IOO'k 

(*)  Foehsteh.  Monalschr.  f.  J'sych.,  jiiillel,  cl,  aonl  lilOO. 
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ilenls  d'origino  eiu-ephaliquc  chez  ccs  amauroliques  donl  les  sympLdmcs  spi- 
naux  sont  si  niiniines;  ces  Iroubles  (troubles  oculo-pupillaires  cL  oculo-mo- 
leurs,  troubles  dc  I'ouie,  troubles  sensitifs  cephaliques,  Iroubles  psychiques) 
completent  le  tableau  special  du  «  Tabes  amaurotique  ».  Vln  dehors  de  ces  cas 
qui  r6pondraient  a  un  tabes  superieur  pur,  il  est  des  tabetiques  classiques  avec 
ataxic,  signe  de  Romberg,  troubles  de  la  nutrition  generale,  etc.,  qui  peuveni 
presenter  de  Tatrophie  papillaire. 

La  cecite  n'exerce  en  r6alit6  sur  revolution  des  symptomes  du  tabes  spinal 
aucune  action.  Ouand  elle  est  un  symptome  pr6coce  de  I'alteintc  des  centres 
nerveux,  cas  Ic' plus  frequent,  elle  n'exerce  aucune  action  emp6chante  sur  Ic 
d^veloppement  des  syraptdmes  spinaux,  car  on  voit  parfois  sedevelopper  tardivc- 
ment  les  symptdmes  du  tabes  vulgaire  le  plus  caract(5rise.  Ouand,  cas  beaucoup 
plus  rare,  la  excite  apparait  tardivement,  elle  n>.xerce  sur  les  troubles  deja 
developpes  du  tabes  (douleurs,  troubles,  moteurs,  etc..)  aucune  action  atte- 
nuante;  ces  symptdmes  ne  sont  nullement  toujours  progressifs  dans  le  tabes 
vulgaire,  sans  cecite,  les  douleurs  suivent  le  plus  souvent  au  bout  d"un  certain 
temps  une  marchc  regressive,  les  troubles  moteurs  quelquefois ;  la  m6me  evo- 
lution se  retrouve,  que  le  tabes  soit  ou  non  accompagne  de  c6cite.  En  realitc 
il  s'agit  h  notre  sens  de  deux  localisations  diff^rcntes  d'un  meme  processus,  la 
localisation  spinale  et  la  localisation  optique,  qui  peuvent  soit  s'associer,  soit 
rester  isolees,  mais  qui  evoluont  chacune  pour  leur  comple,  independammeni 
Tune  de  I'autre  (P.  Marie,  Lcri). 

'2.  Troubles  de  I'appareil  auditif.  —  lis  sont  loin  d'etre  rares  et  'consistcnl 
dans  : 

La  diminution  de  Vacuite  auditive.  Celle-ci  pent  survenir  d'une  fa(}on  pro- 
gressive ou  d'une  maniere  tout  a  fait  brusque;  elle  est  ordinairement  bila- 
terale,  mais  non  parfaitement  symetrique;  elle  peut  aller  jusqu'a  la  surditc 
absolue,  parfois  m6me  en  quelques  jours  ;  elle  serait  due  a  un<;  n^vrite  du 
nerf  auditif  (?). 

Des  bruits  subjectifs  variables:  sifflements,  bourdonnemcnts,  etc.,  sans 
caracteres  bien  determines. 

Le  vertige  auricAilaire  (vertige  de  Meniere)  signale  par  Charcot,  Pierret('), 
^tudie  par  P.  Marie  et  Walton  (-),  A.  Marina (^),  etc....  Ce  vertige  peut  6tre  tout 
a  fait  analogue  a  celui  que  Ton  rencontre  dans  les  affections  auriculaires  vul- 
gaires.  Parfois  les  tabetiques  qui  en  sont  atteints  presentent  des  lesions  catar- 
rhales  ou  sclereuses  de  Toreille  moyenne,  parfois  celles-ci  font  d^faut  et  il 
semble  que  dans  ces  cas  on  puisse  invoquer  une  alteration  de  ces  fibres  du  nerf 
auditif  qui  sont  designees  par  quelques  auteurs  sous  le  nom  de  nerf  de  Fespace 
(P.  Marie  et  Walton).  On  peut  d'ailleurs  dans  le  tabes  observer  des  p/ieno- 
menes  vertigineiix  de  differentes  esp^ces,  et  notamment  J.  Grasset(^),  qui  a  fait 
une  Hude  speciale  de  ceux-ci,  considere  le  signe  de  Romberg  comme  un  veri- 
table vertige.  C'est  sans  doute  dans  un  etat  vcrtigineux  prononce  qu'il  fant 
chercher  la  cause  de  veritables  basophobies  qui  ont  et(^  observees  chez  certains 

(')  PiERRET.  Contribution  a  I'^lude  des  i)lienoinfcnes  c6phaliques  du  tabes  dorsualis.  Sym- 
ptomes sous  la  dcpendance  du  riorf  audilif.  Revue  mcnsueUe  de  mcd.  el  de  chir.,  1X77,  p.  101. 

(*)  V.  Marie  et  Walton.  Des  troubles  verLigiiieux  dans  le  tabes  (vertige  de  Meniere  labe- 
tique).  Revue  de  mdd.,  1883,  p.  42. 

("')  Al.  Marina.  Ziu-  Symptomatologie  der  Tabes  dorsualis  mit,  etc:.'.    Arrh   /'  /i 
XVI,  p.  156.  ■  I-    -J  ■ 

(^)  .1.  Grasset.  Du  vertige  des  ataxiqucs.  Arnli.  de  neural.,  189.3,  ii"'  7")-7'(. 
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ItibcHiqucs  nevropalhos  (Parisol('),  Donnadieu  P.  Marie).  Bonnicr(->)  admcL 
Texistence  d'un  a  Tabes  labyrinthique  »  et  d'une  phase  labyrinLhique  du  labes 
que  caracl6riseraient  la  lendance  aux  vertiges,  renjambemcnl  inlermediaire 
des  excitations,  Ic  signe  de  Romberg,  Fagoraphobie,  I'anxiete  produite  par  le 
silence,  le  nystagmus  et  les  troubles  oculo-moteurs,  tons  symptdmes  diverse- 
mont  combines  d'une  aH'cction  labyrinthique. 

Vhyperexcitabilile  die  nerf  amlitif  aux  courants  ^lectriques,  dont  on  doit  par- 
ticulieremcnt  I'etude  a  A.  Marina.  Cette  hyperexcitabilit6  consiste  en  cc  que  les 
reactions  du  ncri"  acoustique  se  produiraientavec des  intensites  de  courant  inle- 
rieures  a  15  milliamperes,  alors  que  chez  I'individu  sain  elles  ne  commenccnt  a  se 
montrer  qu'apartirde  ce  chilTre.  —  Ce  phenomene  serait asscz  frequent;  Marina 
dit  I'avoir  trouve  dans  8  cas  sur  11  tabetiques  qu'il  a  examines  a  ce  propos. 

5.  Troubles  de  I'appareil  olfactif.  —  lis  sont  peu  connus  ;  on  a  dans  quelqucs 
cas  signale  des  sensations  olfactives  anormales  ou  de  I'anosmie.  Klippel(*),  Jul- 
lian('')  ont  not6  de  veritables  «  crises  nasales  ». 

4.  Troubles  de  I'appareil  gustatif.  —  Egalement  peu  connus  ;  sauf  I'existence 
de  sensations  gustatives  anormales  et  de  I'agueusie  dans  des  cas  d'ailleurs  assez 
rares.  Les  troubles  olfactifs  et  gustatifs  se  trouvent  parfois  combines :  les 
«  crises  sensorielles  »  signalees  par  Umber  (de  Strasbourg)  consistent  en  sen- 
sations anormales  penibles  du  gout  et  de  Todorat  survenant  a  I'approche  des 
crises  gastriques, 

E.  Troubles  trophiques.  —  H  y  a  lieu  de  distinguer  les  troubles  de  la  nutri- 
tion generale  et  les  troubles  trophiques  locaux  (peau,  os,  articulations,  tissus 
fibreux.  muscles,  etc.). 

Les  troubles  de  la  nutrition  generale  ont  ete  jusqu'a  present  peu  etudies.  Au 
point  de  vue  des  echanges  chimiques,  nous  n'avons,  comme  on  le  verra  au  cha- 
pitre  des  Troubles  urinaires,  que  des  renseignements  fort  incomplets.  Au  point 
de  vue  clinique,  au  contraire,  on  sait  que  les  tabetiques  presentent  souvent  un 
aspect  de  onisere  physiologiqiie  vraiment  particulier.  Ces  malades  sont  amaigris, 
et  avec  leurs  traits  tires,  leurs  yeux  enfonces,  I'accentuation  des  plis  et  des 
sillons  de  la  face,  la  paleur  de  leurs  teguments,  ils  donnent  bien  la  sensation 
d'indiA^dus  atteints  d'une  maladie  consomptive. 

Tel  est  I'aspect  du  plus  grand  nombre  des  tabetiques ;  il  en  est  cependant 
quelques-uns,  parmi  eux,  qui  conservent  leur  embonpoint  ainsi  qu'unc  appa- 
rence  de  sante  Ivhs  satisfaisante.  II  semble  qu'au  point  de  vue  du  pronostic  on 
doive  tenir  compte  de  ces  cas  exceptionnels,  car  chez  ces  malades  Faffection 
se  montre  d'ordinaire  beaucoup  moins  progressive,  parfois  meme  elle  est  tout 

fait  stationnaire. 

Les  troubles  tropliiques  culanes  sont  parmi  les  plus  frequents.  Cclui  qu'on 
rencontre  le  plus  souvent  est  le  mal  perforanl.  On  designe  sous  ce  nom  unc 
lesion  cutan6e  qui  tout  d'abord  commence  par  un  epaississement  de  Fepiderme  : 
peu  a  peu  dans  la  partie  centrale  de  celui-ci  se  montre  une  ulc(5ration  qui, 
gagnant  en  profondeur,  ne  lardc  pas  a  int6resser  le  derme  ;  parfois  mOme  cette 

(')  Pahisot.  Congrfes  d'Angei'.s,  1898. 

C)  Donnadieu-Lavit.  Nouvean  Mnntpcllier  mill.,  1000. 

(')  Ho.NNiEii.  Icimurjr.  HalpH.,  inors-.-ivril  I8!)i)  cl  licvuc  neiirol..,  ISO',),  |i.  (iS'.K 

I*)  Klii'I'KL.  Arr.h.  neural.,  1897. 

(■■)  .In.i.iAN.  licoix;  de.  mi'-tl.,  10  jiiillcl.  1900. 

C')  L'MiiKii  (<lc  Slrnshoiirg).  /r'u.srhr.  f.  klir..  Mrd.,  1900. 
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ulceralion  finil  par  allciiidrc  les  arliciilalions  cl  les  os  sous-jaccnls ;  clans  ces 
ras,  rampiilalion  pciil  devenir  neccssairo.  II  nVst  pas  rare,  ainsi  que  Tonl 
montre  Tul'lier  el  CliipauU,  qu'il  exisle  d(^ja  k  la  premiere  periode  du  raal  per- 
roraul  line  arlhropathie  de  I'arliculalion  immedialemcnt  voisine  de  celui-ci 
(notammenl  de  rarliculalion  m6tatarso-phalangiennc). 

Le  siege  ordinaire  du  mal  perforant  est  a  la  plante  du  pied,  au*-niveau  de  rar- 
liculalion m^latarso-phalangienne  du  gros  orleil,  parfois  aussi  du  cinquieme 
orleil.  Le  mal  perforant  pent  cxister  sur  un  seul  pied,  ou  sur  les  deux,  quelque- 
Ibis  il  y  en  a  phisieurs  sur  un  memo  pied. 

Ge  serait  une  errcur  de  croire  que  rulceration  du  mal  perforant  gagne  lou- 
jours  en  profondeur,  il  n'est  pas  rare  d'en  observer  la  guerison  sponlanee  sous 
rinfluence  du  repos;  le  mal  perforant  laisse  alors  une  cicatrice  ^vidente  entouree 
d'un  epaississement  de  F^piderme ;  ces  cicatrices  sont  frequentes  chez  les  tab6- 
liques  hospitalises. 

r^our  le  plus  grand  nombre  des  auteurs,  le  mal  perforant  lien  I  a  une  altera- 
tion des  nerfs  cutanes  amenanl  la  suppression  de  leur  action  trophique  sur  la 
pcau ;  mais  on  ne  saurait  nier  que  les  influences  exterieures  exercent  une  action 
importante  sur  la  production  de  ce  trouble  trophique,  qui  n'est  en  somme  qu'un 
(lurillon  ulcere,  or  le  durillon  est  amene  par  la  contusion  chronique  que  pro- 
duisent  sur  la  plante  du  pied  la  station  prolongee,  la  marche,  les  chaussures 
grossieres,  etc... ;  c'est  pour  cette  raison  que  le  mal  perforant  est  plus  frequent 
et  plus  intense  dans  les  classes  pauvres  de  la  societe. 

Le  mal  perforant  a  ete  signale  aussi  a  la  main  (Peraire) ;  il  faudrait  se  garder 
de  confondre  a  ce  sujet  le  tabes  et  la  syringomyelie  ;  dans  cette  derniere  aflec- 
lion,  en  elTet,  les  troubles  ti'ophiques  cutanes  sont  frequents  du  cote  des  mem- 
bres  superieurs.  On  I'a  encore  signale  dans  la  bouche  (Hudelo(i),  Letulle, 
Baudet)  (^) ;  les  dents  peuvent  tomber,  le  rebord  alv6olaire  se  resorber,  la  voOte 
|)alatine  se  perforer  et  finalement  les  fosses  nasales  communiquer  avec  la  cavite 
buccale  (Baudet,  Barrs).  P.  Marie  et  Guillain(^)  ont  constate  chez  5  sujets  une 
ulceration  unilaterale  de  laile  du  nez  qu'ils  ont  d(^nommee  «  rhinelcose  ».  Or 
chez  ces  5  sujets  ils  ont  constate  une  lesion,  legere  il  est  vrai,  des  cordons 
posterieurs  :  cette  ulceration,  comme  beaucoup  de  celles  qu'on  rencontre  chez 
les  tabetiques,  est  probablement  d'origine  syphilitique. 

En  outre  du  mal  perforant,  on  a  decrit  d'autres  troubles  trophiques  cutanes 
flans  le  tabes,  notamment  «  une  hyperproduction  de  I'epiderme  epaissi  et  des- 
([uamant  avec  hypertrophie  des  corps  papillaires  et  souvent  aussi  de  toute  la 
profondeur  de  la  peau  »  que  Ballet  et  Dutil  (')  designent  sous  le  nom  d'elat 
ic/il/iyosique;  cette  lesion  siegerait  particulierement  au  dos  des  mains. 

On  trouve  encore  mentionnee  dans  quelques  observations  I'existence 
(V eruptions  licheno't'cles,  herpetiformes,  ecthyma teuses,  erythemateuses,  ortiees 
pemp/iiyoides,  dont  les  relations  avec  le  tabes  sont  loin  d'etre  toujours  bien 
nettes. 

Pour  le  zona  ces  relations  semblent  mieux  etablies,  elles  existeraient  egale- 
mentpour  le  vililigo  (Leloir,  Ballet,  Marie  et  Crouzon,  Souques). 

Les  escarres  ne  sont  pas  Ires  frequentes  dans  le  tabes,  du  moins  dans  leur 

(')  HuDELO.  Ulcere  do  la  Ijoiulic  d'origine  lalxHIquo.  .SVk-.  de  dermal    18  mni  IS'>' 
(*)  Baudf/p.  Arch,  de  vied.,  189'). 

(■')  P.  Marie  el  (Ium^lain.  Soc.  ined.  des  lulp.,  '21  levricr  lUO'i. 

(*)  Ballet  et  Dutil.  Note  sur  un  trouble  Iroplii.nie,  elc.  Progrrs  med.,  188:.,  p.  57<). 
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forme  malignc;  lorsqirdles  existent,  il  y  a  lieu  dc  se  demander  si  c"est  diree- 
tement  des  all(^rations  tabetiques  qu'cllcs  precedent. 

On  pent  encore  observer  la  gan(p-cne,  non  seuleinent  de  la  peaii,  mais  encore- 
des  orteils  (Pitres)(')  ou  d'un  membre  lout  enticr  (Fournier). 

Un  phenomena  qui  scmble  bien  6tre  sous  la  dependance  de  cette  affection 
nerveuse  est  celui  dc  Tapparition  des  ecchymoses  spontanees.  Celles-ci  ont  6t6 
signalees  et  etudiees  pari.  Straus  (^);  cet  auteur  a  montre  qu'a  la  suite  des 
crises  de  douleurs  I'ulgurantes,  et  surtout  au  moment  ou  elles  sont  sur  le  point 
de  disparaitre,  on  constate  quelquefois  des  extravasations  sanguines  si^geant 
un  pen  au-dessus  des  points  occupes  par  ces  douleurs.  (Vest  done  aux  inembres 
inferieurs  qu'on  les  rencontre  le  plus  frequemment. 

Parmi  les  autres  troubles  trophiques  ou  vaso-moteurs  du  cdte  de  la  peau,  on 
pent  citer  encore  V hyperidrose  et  Vanidrose  existant  soit  des  deux  c6tes,  soit 
seulement  d'un  cote  du  corps;  parfois  Tun  de  ces  phenomenes  precede  Tautre, 
et  un  malade  qui  etait  tourment6  par  des  sueurs  excessives  pent  fort  bien  dans 
la  suite  presenter  une  disparition  complete  de  la  transpiration.  II  est  a  remarquer 
que,  parmi  les  cas  ou  les  troubles  de  la  sudation  out  etc  consideres  comme  tabe- 
tiques, il  en  est  un  certain  nombre  qui  apparliennent,  non  pas  au  tabes,  mais 
k  la  syringorayelie. 

La  chute  des  angles  est  assez  frequente;  en  general  elle  ne  s'accompagne  pas  de 
phenomenes  douloureux,  parfois  cependant  elle  est  preced6e  de  douleurs  ful- 

gurantes  dans  les  extr^mites.  Quel- 
quefois il  n'existe  qu'une  simple 
dystrophic  des  ongles  caract^risee 
par  des  stria tions  anomales  et  par 
une  fragility  et  un  epaississement 
plus  grands  (Fournier). 

La  chute  des  dents  a  6te  signalee 
par  Lai)be  et  par  Dolbeau,  etudiee 
par  Vallin,  Demange,  Galippe,  Da- 
vid, etc....  Cette  chute  des  dents  s'o- 
pere  sans  douleur  et  le  plus  souvcnt 
sans  hemorragie  notable  ;  quelque- 
fois. en  meme  temps  que  la  dent,  on 
voit  se  detacher  un  fragment  plus  ou 
nioins  grand  du  rebord  alveolaire 
correspondant.  Ils'agirait  la,  d'apr6s 
Demange,  David,  etc.,  d'un  trouble 
tro[)hique  dependant  directement  de 
la  lesion  du  trijumeau  ou  de  celle 
des  fines  ramifications  nerveuses  de 
la  i)ulpe  dentaire;  d'apr^s  Galippe, 
la  veritable  cause  de  cet  accident 
serait  simplement  une  periostite 
alv6olo-denlaire.  Avec  la  chute  des  dents  so  produil  ])arfois  uue  alroplue  plus 
ou  moins  complete  de  la  partie  anierieure  du  maxillaire  suprrieur  (iiaudel. 

(')  PiTiiios.  Gangrciu!  spoiilftiice  dos  oi'leils  chc/.  im  lierne  iirurol..  18!):..  p.  202. 

(*)  ].  Stmaus.  Dcs  ('(•(•hvnioses  l;il)('li(|U(-s  ;i  la  siiile  des  (-rises  doidoiinMiscs.  An-I,.  dc 
neurol.,  !««()- 1 88  L 


Via.  227.  —  Tal)(;li(|uc  cliez  lct|iiel  s'csL  fail  une  !•(■■- 
sorption  des  moxillaircs  ai)res  cluilc  de  Louies 
les  dents. 
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P  Marie  eL  Guillain)  (')•  D'une  iaQon  generalo,  on  n'est  pas  complcLemenL  fixe 
mil-  la  maniere  donl  se  produisenl  les  troubles  Lrophiques  culanes.  Comme  pour 
Lous  les  aulres  troubles  lrophiques  du  tabes,  se  pose  toujoursla  meme  question 
qui  est  loin  d'ailleurs  d'cHre  resolue,  c'est  celle  de  savoir  s'ils  sont  dus  a  une 
lesion  de  la  substance  grise  dc  la  moelle  ou  a  une  alteration  des  nerfs  peri- 
pheriqucs. 

Vatrophie  musculaire  n'est  pas  rare  dans  le  tabes,  surtout  dans  les  cas  par- 
venus a  un  stade  assez  avance.  Elle  se  pr6sente  avec  des  aspects  tres  differenls 
et  pent  Hre  divisee  en  deux  classes  assez  distinctes.  Dans  I'une  Famyotrophie 
est  tardive,  symetrique,  et  ne  s'accompagne  g^neralement  pas  de  contractions 
fibrillaires;  dans  I'autre  elle  est  plus  pr^coce,  moins  souvent  symetrique,  s'ac- 
compagne plus  Mquemment  de  contractions  fibrillaires  et  de  la  reaction  de 
degeneration. 

Parmi  les  amyotrophies  appartenant  la  premiere  classe,  on  pent  citer  tout 
d'abord  le  pied  hot  tabetique 
qui  a  ele  particulierement 
eludie  par  Joffroy.  —  «  C-e 
pied  bot  consiste  dans  une 
position  permanenle  du  pied 
en  extension  exageree;  en 
outre,  la  pointe  du  pied  s'in- 
cline  en  dedans,  son  bord 
interne  se  creuse  et  se  releve, 
de  sorte  qu'il  exisle  en  realite 
un  pied  bot  varus  equin,  et, 
comme  le  plus  souvent  la 
lesion  est  symetrique,  il  en 
resulte  que  si  le  malade  est 
couche  dans  le  decubitus 
dorsal,  ses  talons  etant  eloi- 
gnes  d'une  dizaine  de  centimetres,  les  deux  gros  orteils,  en  se  rapprochant,  lais- 
sent  entre  les  deux  pieds  un  espace  ogival.  —  Puis  dans  un  degre  plus  accen- 
lue,  les  orteils  se  fldchissent  d'une  fagon  tres  prononcee;  on  ne  peut  alors  ni 
redresser  les  orteils,  ni  flechir  le  pied  sur  la  jambe...,  la  palpation  des  muscles 
du  mollet  montre  qu'ils  sont  dans  le  m6me  etat  de  mollesse  et  de  Ilaccidit6 
que  les  muscles  antero-lateraux  de  la  jambe,  et  du  reste,  en  soulevant  la  jambe 
et  en  I'agitant,  on  obtient  facilement  le  ballottement  lateral  dupied.... 

«  Ce  n'est  ni  un  pied  bot  par  contracture,  pour  la  raison  citt^e  plushaut,  ni  un 
pied  bol  par  atrophic  comme  ceux  de  la  paralysie  spinale  infantile,  ni  un  pied 
bot  de  nature  osseuse,  mais  bien  un  pied  bot  par  flaccidite,  un  pied  bot 
atonique.  » 

Quant  a  la  raison  de  eette  deformation,  il  faudrait,  d'apr6s  Joffroy,  la  rechcr- 
cher  dans  ce  que,  chez  les  tab6tiques  confines  au  lit,  sous  le  poids  des  couver- 
tures,  le  pied  so  Irouvant  constammcnt  en  flexion,  il  se  fait  un  allongement  du 
ligament  anterieurdel'articulalion  tibio-tarsiennc,  ouplut6tdes  gaines  fibreuses 
renfermant  les  tendons  et  tenant  lieu  de  ligament.  Get  allongement  serait  faci- 
lite  par  la  flaccidite,  par  I'atonie  des  muscles  de  la  jambe.  En  tout  cas,  il  no 


Fio.  2-28. 


Femme  alteiiile  de  pied  bol,  lahetiqiie  (Joffroy). 
(Collection  Charcot.) 


(')  P.  Marie  ct  Guillain.  Soc.  mdd.  des  h<ij>.,  mai  lOOI. 
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saurait  6tre  question  ici  d'unc  conlraclure  des  jumeaux,  ces  muscles  reslanl 
absolument  flasques. 

Parmi  les  ainyoLrophies  apparlenant  a  la  sceonde  classe,  on  pourrait  ranger 
celles  qui  iVappcnL  certains  muscles  du  Ironc,  notamment  dela  ceinture  scapu- 
laire,  et  aussi  les  amyotrophies  dans  le  domaine  des  nerfs  bulbaires  (trijumeau- 
hypoglosse).  Certaines  de  ces  amyotrophies  suivcnt  une  marche  progressive; 
elles  evoluent  le  plus  souvent  lentement  et  peuvent  prendre  la  forme  de  I'amyo- 
trophie  dite  Aran-Duchenne,  elles  peuvent  aussi  par  exception  6voluer  plus 
rapidement  et  la  mort  peut  se  produire  en  quelques  mois  (Buzzard) ;  Chretien 

et  Thomas  (')  ont  rapport6  un  exem- 
ple  d'amyotrophie  Ires  rapide  ou  le 
seul  signe  de  tabes  etait  le  signe 
d' Argyll-Robertson,  aussi  ils  admet- 
tent  une  forme  de  «  tabes  amyotro- 
phique  ».  Mais  depuis  lors  Babinski 
a  etabli  que  le  signe  d'Argyll  serait 
un  signe  de  syphilis  et  non  de  tabes. 

Entre  les  amyotrophies  se  produi- 
sant  dans  le  domaine  des  nerfs  bul- 
baires, la  plus  frequemment  et  la 
mieux  observee  est  celle  qui  sc 
montre  dans  le  territoire  de  I'hypo- 
glosse. 

Certains  tab6tiques,  en  effet,  pre- 
sentent  une  hernia trophie  de  la 
langue  dont  les  caracteres  sont  tout 
a  fait  speciaux  et  ont  et6  etudies  par 
Charcot,  Raymond  et  Artaud,  Bal- 
let, Arnaud,  Koch  et  Marie,  etc. 
Le  debut  de  cette  hemiatrophie 
linguale  est  tout  a  fait  lent  et  progressif ;  les  troubles  fonctionnels  que  cellc- 
ci  determine  sont  si  pen  marques  qu'en  general  les  malades  ignorent  abso- 
lument que  quelque  chose  d  anormal  se  soit  produit  du  cote  de  leur  langue. 
En  effet,  la  parole,  la  mastication,  la  deglutition,  sexecutent  sans  aucune 
difficulte  ainsi  que  tons  les  autres  mouvements  de  cet  organe,  sauf  celui  de  se 
creuser  en  goutti6re. 

Pour  constater  cette  hemiatrophie  de  la  langue,  il  est  done  n6cessairc  de 
la  rechercher ;  on  fera  tirer  la  langue  aux  malades;  on  remarquera  alors  que 
cet  organe  se  presente  sous  la  forme  d'une  surface  courbe  constitu^-c  par 
un  petit  croissant  inscrit  dans  un  croissant  plus  grand.  Le  c6t6  atrophic 
(petit  croissant)  est  ratatine,  adaisse,  situe  sur  un  niveau  un  pen  inferieur  a 
celui  du  c6te  sain ;  il  est  parcouru  par  une  serie  de  sillons  plus  ou  moins  con- 
tourn^s  qui  lui  donnent  Taspect  de  circonvolutions  atrophiees.  La  pomte  de 
la  langue  est  notablement  d6viee  du  cdte  atrophic.  Quand  on  prend  la  langue 
entre  scs  doigts  (J.  Hutchinson),  on  sent  que  pendani  les  mouvements  de 
cet  organe  la  moitie  atrophiee  ne  durcit  pas  ou  durcil  beaiu-onp  moms  que  la 
moiti6  saine. 


Fig.  229.  — Tal)eliqiie  prosenlaiil  une  hemiatrophie 
de  la  langue  el  du  ptosis  a  droile. 


(')  ClIUKTIKN  ('\  'I'lloMAS.  Hi'vin;  ilr  uiril..  I.SDS. 
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Un  pluMiomcnc  assez  curieux  merile  d'etre  signale,  c'est  la  coincidence  chez 
les  labeliques.  presenlanl  une  hemialrophie  linguale,  d'une  Iiemiparalysie  du 
voile  du  palais  du  mOme  c6le  que  I'aLrophie  linguale  et  d'unepara^t/.sie  /a 
corde  vocale  inferieure  correspondanle. 

Dans  les  cas  apparlenant  a  la  deuxi6me  categoric,  Tamyotrophie  semblc  bien 
6tre  due  a  des  lesions  de  la  substance  grise  motrice,  medullairc  ou  bulbaire, 
suivanl  I'opinion  professee  par  Charcot,  par  Pierret,  par  Leyden,  et  defendue 
de  nouveau  dans  ces  derni6res  anuses  par  Condoleon  (').  Pour  Charcot  et 
Pierret,  cette  alteration  de  la  substance  grise  des  cornes  anterieures  serait 
consecutive  h  la  lesion  des  cordons  posterieurs  et  constituerait  une  propagation 
de  cette  lesion  a  travers  les  cornes  posterieures  jusqu'au  voisinage  des  cellules 
ganglionnaires  motrices. 

Co  qui  est  certain,  c'est  que,  dans  les  cas  d'hemiatrophie  de  la  langue,  plu- 
sieurs  autopsies  (Raymond  et  Mathias  Duval,  P.  D.  Koch  et  P.  Marie)  ont 
montre  qu'il  cxistait  une  alteration  des  plus  manifestes  dans  la  substance  grise 
bulbaire  au  niveau  du  noyau  de  Fhypoglosse  du  c6le  correspondant  a  Fh^nii- 
atrophie  linguale ;  mais,  chose  singuliere,  des  lesions  semblables  a  celles  du 
noyau  de  Fhypoglosse  ne  se  retrouvent  ni  dans  le  noyau  du  pneumogastrique 
ni  dans  celui  du  spinal,  contrairement  a  ce  qu'on  aurait  puattendre  d'apr^s  la 
coexistence  de  Fhemiparalysie  du  voile  du  palais  et  de  la  paralysie  d'une  des 
cordes  vocales.  D'apr^s  P.  D.  Koch  et  P.  Marie,  ce  serait  la  la  preuve  que  le 
noyau  de  Fhypoglosse,  dont  Fetenduc  si  grande  scmble  d'ailleurs  hors  de  pro- 
portion avec  Finnervation  motrice  de  la  langue,  fournirait  un  certain  nombre 
de  fdjres  au  voile  du  palais  et  aux  cordes  vocales,  probablement  pour  Fexecu- 
tion  de  mouvements  consensuels  a  ceux  de  la  langue. 

Dans  5  cas  d'arayotrophie  assez  considerable  des  membres  inf^rieurs  Ray- 
mond et  Philippe  (^)  ont  constate  une  atrophic  primitive  des  grandes  cellules 
radiculaires,  une  poliomyelite  ant6rieure  associee  au  tabes.  Leyden,  Charcot  et 
Pierret,  Schaffer  ("■)  avaient  admis  dans  quelques  cas  Fexistence  d'une  polio- 
myelite anterieure. 

Au  contraire,  dans  les  amyotrophies  tabetiques  appartenant  a  la  premiere 
classe,  on  ne  trouve,  dans  les  centres  nerveux,  aucunc  alteration  pouvant  expli- 
quer  Fatrophie  des  muscles;  par  contre  les  nerfs  peripheriques  presentent  des 
lesions  manifestes.  Ce  serait  done  une  raison  pour  supposer  que,  comme  le 
veulent  certains  auteurs,  et  notamment  Dejerine  s'est  fait  le  protagoniste  de 
cette  opinion,  il  s'agit  la  d'une  nevrite  periphericjue  (toutes  reserves  elant  faites 
au  sujet  de  Fautonomie  des  lesions  des  nerfs  peripheriques).  On  pourrait 
encore  admetlre  que,  dans  ces  cas,  c'est  dans  les  organes  nerveux  musculo- 
tendincux  que  le  processus  morbide  a  commenc(^. 

Quant  aux  muscles  atteints  d'atrophie,  on  constate  a  leur  niveau  des  altera- 
tions bien  marquees,  mais  non  pas  une  destruction  totale.  En  effet,  i\  c6t6  de 
fibres  profondement  d6g6n6r6es  et  depourvues  de  toute  striation,  on  en  ren- 
contre d'autres  presentant  seulement  le  caract6re  de  I'atrophie  simple,  et  d'au- 
tres  encore,  en  assez  grand  nombre,  d'aspect  tout  a  fait  normal. 

Les  fractures  spontanees  ont  ete  tout  d'abord  signalees  par  Weir-Mitchell, 
mais  surtout  6tudiccs  par  Charcot  (1895),  qui  on  a  donne  une  excellente  des- 

(')  CloNDOLKON.  Thcso  flc  Pans.  18S5. 

(*)  Raymond  oI,  PiiiLiPiMi.  S'oc.  de  netiroL,  dccfMnlii'ci  1002. 

('•)  SciiAFi-ER.  Monatschr.  f.  Psych.,  1898. 
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ci-iplion.  Depuis,  les  Iravaux  onL  et6  nombreux  (Forostier,  Richet,  Raymond, 
Talamon,  Rcgnard,  Blanchai-d,  Max  Flatow,  Kredol,  Blum,  etc.). 

Ccs  fracluros  presenlenL  un  certain  nombrc  de  caracleros  loul  h  fait  speciaux. 
C'est  ainsi  qu'au  point  dc  vue  etiologiquc  elles  sc  produisent  avec  une  facility 
extraordinaire  :  le  moindre  traumatisme,  nn  choc  leger  contre  un  meublc,  les 
simples  efl'orts  que  Ton  i'ait  en  s'habillant  ou  en  se  deshabillant,  sulfisent  a 
determiner  une  fracture  chez  certains  tabetiques,  mais  non  chez  tous.  On  cite 
m6me  des  cas  dans  lesquels  une  fracture  se  serait  produite  sans  traumatisme 
apprc^ciable ;  le  malade  etant  au  lit,  un  mouvement  pen  violent  aurait  suffi 
k  la  determiner.  Un  des  malades  de  Pierre  Marie  s'est  fractur6  la  mdchoire 
inferieure  en  mangeant  du  hachis  dans  lequel  6tait  rest6  un  petit  fragment 
d'os. 

Ces  fractures  se  montrent  assez  souvent  dans  la  periode  d'incoordination, 
mais  fr^quemment  aussi  elles  surviennent  dans  la  periode  preataxique,  ce  qui 
montre  bien  qu'elles  n'ont  pas  besoin  pour  se  produire  des  actions  musculaires 
contradictoires  dues  aux  mouvements  incoordonnes,  mais  que  leur  veritable 
cause,  c'est  la  fragility  toute  particuli6re  dont  sont  alTect^s  les  os  des  tabeti- 
ques. 

II  semblc  que  ces  fractures  soient  plus  frequentes  chez  les  femmes  que  chez 
les  hommes ;  on  sait  d'ailleurs  que,  d'une  fagon  generate,  un  certain  nombre 
d'auteurs  ont  soutenu  que  chez  la  femme  les  differentes  pieces  du  squelette 
sont  plus  fragiles  que  chez  Thorame. 

Un  autre  caractere  special  aux  fractures  des  ataxiques  est  Fabsence  de  dou- 
leur,  et  cela  a  un  point  telque  Ton  a  vu  des  individus  atteints  d'une  fracture  de 
jambe  ne  pas  s'en  apercevoir  et  continuer  h  se  servir  de  ce  membre  dans  la 
limiLe  ou  I'incoord'ination  le  leur  permettait ;  c'est  pour  la  m6me  raison  qu'on 
decouvre  assez  souvent  a  I'autopsie  d'un  tabetique  des  fractures  qui  avaient 
pass6  completement  inapergues  pendant  la  vie. 

Les  symptomes  sont  done  fort  pen  apparenls,  sauf  un  empStement  qui,  au 
contraire,  est  ordinairement  plus  marqu6  que  dans  les  fractures  ordinaires. 

On  a  attribue  aux  fractures  tabetiques  d'autres  caracteres  qui  ne  sont  pas 
aussi  constants  ou  lout  au  moins  pas  aussi  sp6ciaux  qu'on  I'a  pr^tendu. 

La  tendance  a  la  consolidation  serait,  a-t-on  dit,  plus  grande  que  dans  les 
fractures  ordinaires,  la  consolidation  serait  plus  rapide.  Le  fait  est  vrai  dans 
quelques  cas  seulement,  et  Ton  pourrait  en  citer  d'autres  qui  se  sont  terminus 
par  une  v6rilable  pseudarthrose.  Bougie  (')  aurait  m6me  trouve  un  retard  ou 
un  defaut  de  consolidation  dans  50  pour  100  des  cas. 

Quant  la  tendance  a  presenter  un  groscal,  elle  n'est  pas  non  plus  absolue; 
cctle  exuberance  du  cal  semble  ne  se  montrer  que  dans  les  casou  la  contention 
a  ete  insuffisante  et  a  permis  aux  fragments  de  frotler  I'un  contre  I'aulre 
(Kroedel). 

De  m6me  pour  la  tendance  au  raccourcissement  qui  reconnait  surtoul  pour 
cause  I'insuffisance  de  la  contention  des  fragments;  il  y  a  cependant  lieu  de 
faire  ici  une  certaine  part  aux  alterations  de  la  nutrition  de  I'os,  alterations  qui 
permettent  une  plus  facile  resorption  de  I'extremite  des  fragments. 

Certaines  parties  du  squelette  sont,  plus  que  d'autres,  enclines  presenterdes 
fractures  au  cours  du  tabes.  Ce  sont  surtout  les  os  des  menibres  inferieui's ;  soit 


(V)  BOUGLL.  Arrh.  'Ir  inr'l.,  ISOS. 
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que  les  traumalismes  se  monlronL  plus  IVequonls 
niembi-os  inCerieurs  se  trouvanl  en  general 
plus  alleinls  par  le  Labes.  les  lesions  du 
squelelle  y  sont  aussi  plus  prononc6es. 

Apr6s  le,s  fractures  des  membres  infe- 
I'ieurs  (lemur,  os  de  la  jambe),  les  plus  fre- 
quentes  sonl  celles  de  I'avant-bras.  Mais  on 
pent  en  renconLrer  aussi  sur  presque  toules 

les  aulres   parlies  du 


a  ee  niveau,  soil  que  les 


Fiii.2"().  —  Fracture  iobe- 
lii|iio  de  I'exiremile  in- 
ferieure  de  riiiimerus, 
di'-placemcnl  des  frag- 
inenls,  cal  exuberatiL. 
(Collection  Charcot.) 


Fk;.  )>TA.  —  Fracture  ta- 
l)<''tii|ue  des  deux  os 
de  I'nvant-hrns,  cal 
exuberaul.  (Collecliou 
Charcot.) 


•  -  :x  «C:  


Fig.  252.  —  Fi'aclure 
suite  du  tassemeiit 
dans  la  coloiine  verlel)rale,  celle-ci  est  for 
temenl  incurvce  lateralemenl.  (Collection 
Cliarcol.) 


ties  vertehres.  —  Par 
qui  s'est  ainsi  produit 


squelelle  :  cotes,  scapulum,  clavicule,   bassin,  maxillaire  inlerieur,  etc.... 

II  n'est  pasjusqu'aux  vert^bres  qui 
ne  puissent  en  presenter  (Charcot, 
Pitres  ('),  Kronig  (^),  etc.).  Dans  ces 
cas,  il  existe  une  deformation  souvent 
tr6s  prononc6e  du  rachis,  soil  en  avanl, 
soit  lateralemenl.  D'ailleurs  ces  frac- 
tures des  vertebres  sont  bcaucoup  plus 
complexes  que  celles  des  os  longs  ;  en 
effet,  elles  s'accompagnent  toujours 
d'un  certain  degre  d'arthropathie  des 
articulations  intervertebrales,  de  telle 
sorte  que  I'ecrasement  des  corps  d'une 
ou  plusieurs  vertebres  n'est  pas  seul  en 
jeu.  Les  l(5sions  articulaires  peuvent 
memo  predominer,  au  point  que  cer- 
tains auleurs  decrivent  dans  le  tabes, 
non  pas  des  fractures  des  vert^Dres, 
mais  de  veritables  arthropathies  verte- 
brales. 

La  fragility  des  os  des  .  tabeliques 
pent  aisements'expliquer  si  Ton  a  egard 
aux  alterations  que  ceux-ci  presentent. 


I'll..  -jr)5.  —  Fractures  ot  arlliropathic  ve^t<'•i)rale^ 
cliez  un  lahctiquc. 


Ces  alterations  sont  multiples  et  souvent  tres  accentuees;  ce  sont  : 
(')  IMtres.  Soc.  dc  hidl.,  '21  iiovoiiibrc  1885. 

(■*)  KhO.mg.  WirhelcrUraiikuiigcn  bei  Tabikcrii  ZciUchv.  fur  klia.  Medicin,  1888,  XI\',  p.  5i. 
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La  porosit6  de  la  surface  de  Fos  qui  doane  a  celle-ci  en  certains  points  un 
aspect  analogue  a  celui  produit  par  des  «  piqiires  de  vers  »,  parfois  m6me  cette 
porosit6  est  telle  qu'il  se  forme  de  veritables  lacunes  (Fere),  la  consistance  de 
I'os  s'en  trouve  naturellement  fortdiminu(^'e  ; 

L'amincissement  de  la  substance  compacte  pent  atteindre  un  degre  tel  que 
celle-ci  diminue  d'une  moitie  ou  d'un  tiers  £fu  grand  detriment  de  la  solidity 
de  I'os ;  ' 
La  dilatation  du  canal  meduUairc  est  souvent  aussi  assez  marquee. 
Au  point  de  vue  histologique,  R.  Blanchard  a  montr^  que  les  lesions  des  os 

dans  le  tabes  n'etaient  pas 
moins  caracteristiques ;  cel- 
les  qu'il  a  decrites  sont  : 

La  dilatation  des  canaux 
de  Havers  qui,  par  suite 
de  la  resorption  des  parois 
de  ceux-ci,  determine  cet 
aspectlacunaire  signale  plus 
haut  et  Telargissement  du 
canal  meduUaire ; 

La  decalcification  des  tra- 
vees  osseuses  au  voisinagc 
des  canaux  de  Havers,  de- 
calcification qui  joue  un 
role  preponderant  dans  la 
fragilite  des  os  chez  les 
tabetiques; 

L'alteration  des  osteo- 
[)lastes,  qui  presentent  les 
signes  d'une  atrophic  simple 
ou  granulo-graisseuse; 

La  transformation  em- 
bryonnaire  de  la  moelle 
osseuse  (Richet),  grace  a 
laquelle  se  trouvent  rem- 
plies  les  cavitcs  produites 
par  la  dilatation  des  canaux 
de  Havers  et  du  canal  me- 
dullaire('). 

Au  point  devue  chimi([ue, 
P.  Regnard  a  montre  que  la  constitution  des  os  chez  les  tabetiques  atteinls  de 
fractui-es  etait  notablement  modifiee;  d'apr^s  ses  recherches,  les  deux  fails  les 

plus  saillants  seraient  : 

La  diminution  des  substances  non  organi(iues.  —  Au  lieu  du  chilTre  normal 
<)()  pour  101)  du  poids  total,  il  n'yauraitque  24 pour  100  <le  mati6res  inorganiques 
et  Ton  remarquerait  parliculi6rement  la  grande  pauvrele  en  iihospliales 
(10  pour  100  au  lieu  de  50  pour  100) ; 


Fig.  25i.— DouIjIc  ;uLliioi);illiii:  LaljcLiquc  du  guinni. 
Figure  cmprtinlee  au  Mcnioiie  do  Gioricux  cl  Van  Gcliuchlcn 
dans  la  Itcvuo  neurologique,  1895. 


(')  P.-inl..  .■mrniL  rccoimu  .lans  .lonx  c;is  .l'oslV-o-iU-ll.r..|..-illiic.  iMluHiMiu;  licayo  la  ronmil. 
lH-m;it.)l()t;iqiH'  .!(!  la  Iciicciiiic  inyrloc^fenc  {lUvisla  mcnsile  di  ncuroi>nl<,l.,  inai  I'.tUl). 
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Fig.  25o.  —  Arlhropatliic  tabeliqiie 
des  deu.x  senoux. 


L'augmonLalion  des  matenaux  organiqucs.  —  Normalement  le  chidVc  des 
inatieres  organiques  est  de  55  pour  100  du  poids  total;  dans  les  os  tabetiques, 
il  y  en  a  76  pour  100 ;  la  richesse  en  ma- 
tieres  grasses  est  particulicrement 
grande,  37  pour  100.  G'est  peut-etre  a 
ces  modifications  dans  la  composition 
des  OS  qu'il  I'aut  attribuer  chez  les 
tabetiques  la  non-transmission  par  les 
OS  des  vibrations  du  diapason,  alors  que 
cctte  transmisson  se  ferait  toujours 
chezun  sujet  normal  quand  le  diapason 
est  applique  surun  os  superficiel,  tibia, 
pubis,  etc.  (Max  Egger)(');  cependant 
des  auteurs  r^cents  (Rydel  et  Seif- 
fert(-),  Minor,  Goldscheider)  n'admet- 
tent  pas  que  la  transmission  des  vibra- 
tions se  fasseuniquement  par  le  systeme 
osseux. 

II  est  necessaire  de  remarquer  que 
ces  alterations,  tant  chimiques  qu'his- 
tologiques,  se  rencontrent  non  seule- 
menl  dans  les  os  atteints  de  fractures, 

mais  encore,  chez  certains  tabetiques,  dans  un  grand  nombre  d'os  intacts,  ce 
qui  explique  qu'on  observe  assez  souvent  des  cas  de  fractures  multiples  chez. 

un  mfime  individu  et  les  resorptions  osseuses 
sans  fracture  (resorption  du  maxillaire  superieur 
(P.  Marie  et  Guillain). 

Quant  k  la  cause  prochaine  de  ces  lesions  os- 
seuses, deux  theories  dilferentes  sont  en  pre- 
sence. D'aprfes  I'une,  (^noncee  par  Charcot,  ces 
troubles  si  intenses  de  la  nutrition  osseuse  se- 
raient  sous  la  dependance  d'une  lesion  de  la  sub- 
stance grise  medullaire  servant  de  centre  tro- 
phique  pour  les  os;  d'apres  I'autre  theorie,  ces 
troubles  de  nutrition  devraient  6tre  attribu6s  a 
des  nevrites  des  nerfs  qui  se  distribuent  dans 
les  OS ;  cette  theorie  s'appuie  surtout  sur  les 
faits  observes  par  Pitres  et  Vaillard,  par  De- 
jerine  et  par  Siemerling.  A  I'aide  d'examens  ra- 
diographiques,  Destot,  de  Lyon  (*),  a  r^cemraent 
lemur  fail  une  saiilic  consifierabie  couclu  qu'on  dcvrait  probablcment  attribuer  les 

en  avonl  dc  rexlremile  superieiire   i  '  •  t       u-  ii  '     i-  i 

des  OS  de  la  jamhe.  lesions  atrophiqucs  pures  aux  alterations  du 

systeme  nerveux  central,  les  lesions  hypertro- 
piiifjues  k  des  nevrites  concomitantes. 

Les  arlhrojpalhies  ont  etc  decritcs  pour  la  premiere  fois  par  Charcot  en 
1S»3S:  depuis  lors  le  professcur  de  la  Salpetriere  a,  a  plusieurs  reprises,  apporte 

(')  Max  Eoger.  Sue.  hud.,  18!)'J. 

('■')  Rydel  el  Seiffeht.  Arch.  f.  Psychiatric,  1903, 

(')  Destot.  Soc.  sciences  mecL  de  Lyon,  17  mai  1000. 
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Via.  aSC).  -  ArUiropalhie  labeliqiie  an 
cienne  du  genou  (Colleclion  Char 
cot).  —  L'extreinil6  inferieure  du 
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de  nouveaux  ct  inleressanls  documonLs  a  r6lvide  de  colic  queslion.  Parmi 
Ics  nombrcvix  aulcurs  qui  so  sonl  occupcs  de  cellc-ci  on   peul  cilcr  :  Ball, 

JolTroy,  Vulpian,  Blum,  Dcbovc,  Talamon.  ClifTord- 
Aibull,  Buzzard,  v.  Volkmann,  Woizsacker  ('),  Kre- 
del  (-),  Pavlid6s(^),  elc...  Lcs  arlhropalhies  sont  si 
frequentes  dans  Ic  labes  qu'on  peul  presque  les  con- 
siddrer,  non  pas  comme  un  accidcnl,  mais  comme 
un  sympldmc  dc  celle  afl'eclion ;  les  slalistiques 
dressccs  par  Erb  a  eel  egard  monlrcnl  que  sur  U)0  la- 
beliques  il  y  en  a  bien  4  ou  5  qui  presenlenl  des 
arlhropalhies. 

Le  sexe  feminin  semble  6lre  beaucoup  plus  enclin 
a  cellc  affecLion  que  le  sexe  masculin ;  on  a  vu  qu'il 
en  6tail  de  meme  pour  les  fraclures  spontanees  labe- 
liques;  bien  enlendu  il  ne  s'agil  que  d'une  frequence 
relalive,  en  lenanl  comptc  de  la  rarele  du  labes  chez 
la  femme. 

La  date  d'apparilion  des  arlhropalhies  est  variable, 
el,  a  proprement  parler,  celles-ci  peuvenl  se  montrer 
dans  loules  les  phases  du  labes;  elles  sonl  nolamment 
assez  frequenles  dans  la  p6riode  pr6alaxique.  Elles 
peuventmfime  survenir  lout  k  fait  au  debut  du  labes 
(Charcot)  (^).  D'apres  une  staiistique  de  Kredel,  elles 
seraienl  encore  plus  frequentes  apres  la  dixieme  annee  de  dur6e  du  labes. 

Ouanl  a  leurs  causes,  les  au- 
teurs  sont  loin  d'etre  d'accord  ; 
pour  Charcot,  el  son  opinion 
est  appuy^e  par  les  resullats 
d'un  certain  nombre  d'autopsies, 
(Charcot  el  Joffroy,  Pierret, 
Liouville,  Seeligmuller),  la  veri- 
table cause  doit  elre  recherchee 
dans  Texistence  dc  ralTection 
medullaire.  Suivanl  toule  vrai- 
semblance,  ce  n'eslpas  la  lesion 
des  cordons  poslerieurs  qui  en 
est  responsable,  c'est  une  le- 
sion concomilante  de  la  sub- 
stance grise  des  cornos  anle- 
r-ieures,  16sion  probablement 
produiie  par  la  propagation  a 


Fig.  257. 


Via.  2oS.  —  Arlhropalliie  l.nhcliqiie  rcccntc  tie  lY-paule  (Col 
Icclion  Cliarcol).  Gonnoinenl  considerable  do  la  reirion 
scapulairc  (mumc  nialacle  que  dans  la  fig.  92). 

cello  substance  des  lesions  sclereuses  du 


cordon  posl6rieur  (Charcot).  Massalongo  el  Vanzetti  (•"')  ont  signale  des 


Ic- 


(*)  \Vi;izsXcKEt(.  Die  Arlliropalhio  bfti  Talies.  Bruiis  BcilraQC  ziw  Idinischen  Chirurrjic,  1887. 
■  {*)  Khedix.  Die  Arlhropalliion  iind  Sponlaiifraclurcn  bei  Tabe.s.  Volkmnnn's  Sammluiig 
klinisc/ier  Varlriiqe,  1888. 
('')  I'AVLiDKS.  Thfcsc  (ic  Paris,  1887. 

(*)  .I.-M.  CiiAitcoT.  ArtliropaLhios  co.NO-femoralcs  au  d6l)ul  dii  labc.«.  Nouvclle  lanwyra- 
pkie,  185J2,  p.  \-n. 

Massalongo  el  Vanzetti.  Acad,  dc  mod.  d(!  Turin,  26  Janvier  1000. 
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sions  ties  cellules  des  cornes  anterieures  dans  un  cas  d'arlhropalliies  mul- 
tiples. 

Ppur  Buzzard,  c'est  a  une  alteration  du  bulbe  qu'il  faudrait  rapporter  Ics 
troubles  trophiques  tabetiqucs  qui  so  traduisent  par  unc  arlhropatbie ;  cet 
auleur  6difie  sa  theorie  sur  la  coincidence  qu'il  a  souvent  remarquce  chez  un 
meme  malade  d\ine  arthropathie  avec  des  crises  laryngees. 

Enfin  pour  les  auteurs  qui  font  jouer  dans  la  production  des  symptomes 
tabetiques  un  r6le  primordial  aux  alterations  des  nerfs  peripheriques,  les  arthro- 
pathies seraient  dues  a  des  nevrites  frappant  les  nerfs  des  os  et  des  articu- 
lations. 

En  somme,  toutes  ces  opinions  ne  sont  que  des  variantes  de  la  theorie 
assignant  aux  arthropathies  une  origine  nerveuse.  Pour  d  autres  auteurs,  et 
von  Volkmann  a  ete  Tun  des  premiers  parmi  eux,  les  affections  articulaires 
du  tabes  seraient  absolument  independantes  des  alterations  du  systeme  ner- 
veux,  c'est  la  diathese  arthritique  et  surtout  le  traumatisme  qui  joueraient  le 
principal  role. 

On  a  pretendu  en  effet  que  Tarthropathie  tabdtique  etail  due  uniquement  aux 
chutes,  aux  tiraillements  imprimes  aux  articulations  par  I'ataxie  des  mouvc- 
ments,  et  J.  Hutchinson  a  pense  que  Tanalgesie  qui  accompagne  parfois  le 
tabes  pouvait  egalement  exercer  ici  une  certaine  action  en  permettant  une 
intensite  des  traumatismes  plus  grande  que  chez  un  individu  normal.  II  est 
certain  qu'en  effet  les  tabetiques  sont,  plus  que  les  individus  sains,  expos6s  aux 
chutes  et  aux  heurts  divers;  mais  si  Ton  interroge  avec  soin  les  arthropa- 
thiques,  on  acquiert  cette  conviction  que  bien  rarement  les  tabetiques  at'.ri- 
buent  leur  affection  articulaire  a  un  traumatisme  veritable,  et  cependant  les 
malades  ne  sont  d'ordinaire  que  trop  enclins  a  faire  des  rapprochements  de  ce 
genre. 

D'autre  part,  on  s'aperQoit  qu'un  certain  nombre  d'entre  les  individus  atteints 
d'arthropalhie  ne  presentent  aucune  incoordination,  ou  tout  au  moins  que 
celle-ci  est  insignifiante;  ces  raisons  indiquenl  done  que  le  traumatisme  ne 
suffit  nullement  a  determiner  I'accident  en  question;  c'est  tout  au  plus  si 
quelquefois  il  pent,  dans  une  certaine  mesure,  contribuer  a  le  provoqucr. 
L'existence  des  fractures  spontanees  intra-articulaires,  souvent  multiples, 
sont  probablement  au  contraire  une  des  causes  les  plus  frequcmment  meconnues 
des  arthropathies;  c'est  ce  que  confirmeront  sans  doute  les  examens  radiogra- 
phiques  ulterieurs. 

Strumpell  est  d'un  avis  dilTerent  :  d'apres  lui,  ce  serait  la  syphilis  qui  direc- 
lement  produirail  I'affection  articulaire. 

Pour  un  certain  nombre  d'auteurs  anglais,  I'arthropathie  des  tabetiques  ne 
serait  autre  chose  qu'une  arthrite  chronique  rhumatismale ;  de  meme  pour 
Virchow  ce  serait  une  des  formes  de  Varthrilis  deformans. 

Quant  a  la  localisation  des  arthropathies,  le  maximum  de  frequence  semble 
(Hre  pour  le  genou,  puis  par  ordre  descendant,  pour  le  pied,  pour  la  hanche, 
I'epaule,  le  coude,  la  main,  les  doigts,  le  maxillaire  inferieur;  les  arthropathies 
du  pied  presentent  des  caracteres  assez  singuliers  pour  motiver  une  description 
specialc  sous  le  nom  de  «  pied  tabetique  ». 

D  une  faQon  generalc  les  arthropathies  tabetiques  se  prdsentent  cliniquement 
avec  I'aspect  suivant  : 

Le  debut  peut  6tre  tout  a  fail  subit,  mais  le  plus  souvent  il  n'est  que  rapide, 
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cl:,  c'est  en  12,  24,  5()  heures  quo  rarlhropalhie  se  produil,  presque  ioujours 
(rune  faQon  pen  pr6s  indolore.  (Cependant,  dans  quclqucscas,  raffectionprend 
iin  aspect  franchemenL  aigu,  rongeur,  chaleur,  douleur.) 

L'absenco  de  douleur  est  d'ailleurs  un  des  caracteres  esssentiels  de  Farthro- 
pathie  tabetique,  quelle  que  soit  Tetendue  des  lesions  articulaires,  aussi  peul-on 
voir  des  malades  porteurs  de  subluxations  tr6s  acGentu(^es  du  genou  ou  de 

la  hanche,  marcher  cependant 
sans  manifester  aucune  espece 
de  sensation  penible. 

Le  gonflement  est  un  des 
symptdmes  ordinaires.  Ce  gon- 
flement a  ceci  de  particulier,  que 
non  seulement  il  est  extrfime- 
ment  prononce,  mais  que  de  plus 
il  s'etend  a  tout  le  segment  du 
membre  voisin  de  I'articulation, 
ou  meme  au  membre  tout 
entier. 

11  ne  s'agit  pas  la  d'ailleurs 
d'un  oed6me  vulgaire,  car  il  est 
dur,  resistant,  et  ne  laisse  pas 
de  godet  quand  on  le  comprime 
avec  le  doigt ;  a  ce  niveau,  la 
coloration  de  la  peau  est  pSle, 
les  veines  sont  dilatees,  on  ne 
constate  ni  rongeur,   ni  cha- 
leur, ni  douleur,  il  n'y  a  aucune  espece  d'apparence  inflammatoire.  En  outre, 
la  duree  de  ce  gonflement  est  habituellement  beaucoup  plus  grande  que 
pour  les  autres  afi'ections  articulaires,  elle  est  parfois  de  plusieurs  mois. 

Ces  remarquables  particularites  du  gonflement  nous  confirment  dans  Thy- 
potli6se  que  les  fractures  intra-articulaires  sont  souvent  Torigine  des  arthro- 
pathies. 

Quant  aux  deplacements  articulaires,  ils  sont  infiniment  plus  prononces  que 
dans  une  autre  arthropathie,  ce  qui  tient  en  partie  a  la  tendance  destructive  de 
cette  aflection  par  rapport  aux  surfaces  articulaires;  d'oiila  production  de  defor- 
mations tout  k  fait  extraordinaires,  ainsi  que  d'une  mobilite  anormale.  Cette 
mobility  anormale  est  telle  que  des  articulations,  dont,  chez  les  individus  sains, 
les  mouvemenls  de  lateralite  sont  a  peine  appreciables,  peuvent  tHre  lilterale- 
ment  tordues  ou  piac^es  a  angle  droit  par  rapport  a  I'axe  du  membre,  le  tout 
sans  que  le  malade  6prouve  aucune  espece  de  douleur. 

D';i|ir('s  Charcot,  il  y  aurait  lieu  de  dislinguer  deux  formes  d  arlhropalhies 
tabcti({ues  :  I'une  henifjne,  dans  laquelle  au  boutde  quelques  jours  ou  de  quel- 
ques  semaines  tous  les  symptdmes  disparaisscnt(*),  I'autre  c/rave,  permanente, 
(|ui  donne  naissance  a  revolution  des  alterations  osteo-articulaires  qui  nous 
restent  k  decrire. 

Celles-ci  sont  surtout  caracterisees  par  une  dcslruclion  plus  ou  moins  com- 

{')  Jiii-gRns  adinol  in{\mf  [loiir  prcsqiie  Louies  Ip?  arliculalions  des  fonncs  d'arlliropalliies 
obsciiics,  oil  m(Miu'  comi))6lcrnenL  lalcnlcs  a  I'cxamen  clitiiquc,  reconnaissalilos  f;u-il(Mnoiii 
a  I'fx.'uiieii  .'iii.'iloMii(|iic. 


•Fig.  2o'.>.  —  Meme  malade  que  celle  de  la  llg.  238,  a  une 
t;po(|uo  ulterieure.  La  t6te  de  rhumerus,  (lui  a  perdu  lout 
rappuii  avec  racromion,  vieuL  lairc  saillie  sous  la  peau 
et  se  volt  au-devant  de  Tangle  du  maxillaire  inferieur. 
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plele  du  cartilage  et  ties  extremiles  osscuses  arliculaires.  CclLe  deslruclion 
peut  Clre  Idle  qu'unc  longueur  assez  grande  dc  Tepiphysc  disparail  enLiere- 
incnl  comme  par  une  vcrilable  resorption  :  c'csl  ainsi  qu'on  peut  voir  la  tete 
du  lemur  etre  reduite  une  moiti6  seulement  (la  moitie  superieure)  :  ou  bion 
disparailre  enti^rement,  le  col  meme  peut  6tre  completement  resorbe  ct 
alors  il  ne  reste  plus  de  I'extr^mite  superieure  du  lemur  que  le  grand  tro- 
chanter. 

M6mes  alterations  du  c6t6  des  cavit^s  arliculaires  :  amincissement  et  dispari- 


I 

1 

ViG.  240.  —  A,  femur  normal : 
—  B.  lemur  dans  un  ens 
d'arlhropalhie  lahetique. 
La  tele  arliculaii'e  de  I'e.x- 
Iremile  superieure  a  com- 
pletement disparu,  il  ne 
reste  plus  que  le  grand  tro- 
chanter. Les  condyles  de 
I'e.xtremite  inferieure  out 
egalement  disparu  ;  —  C,  fe- 
murdans  un  casde fracture 
labeliqiie.  La  resorption  des 
fragments  a  ete  telle  (|ue 
c  est  a  peine  si  ce  femur 
atleignait  une  longueur 
egale  a  la  moitie  de  celle 
d'un  femur  normal  (Collec- 
tion Charcot). 


Fici.'itl.  — Arthropathietnlie- 
ti(|ue  de  la  hanche  (Collec- 
tion Chai'cot).  — La  pari ie 
inferieure  A  de  la  tfite  arti- 
culaire  du  femur  est  com- 
plclenieut  usee  eta  disparu; 
il  n'cxiste  plus  a  ce  niveau 
(in'unc  surface  plane. 


tion  du  cartilage, 


Fig.  21-2.  —  Arthropalhie  de 
I'epaule  (Collection  Char- 
cot). —  La  cavile  glenoide 
du  pcapulum  n'est  presque 
plus  visible  ;  quant  a  la 
tete  articulaire  de  I'hume- 
rus,  elle  a  presque  enliere- 
menl  disparu. 


destruction  du  tissu  osseux  sous- 
jacent,  et,  lorsque  le  fond  de  I'articulation  est  pen 
epais,  comme  cela  se  voit  pour  la  cavile  colyloide,  per- 
foration de  celui-ci. 

Dans  d'autres  cas,  a  c6l6  de  ces  lesions  alrophiques 
de  Tos,  on  voil  sur  cerlaines  articulations  (genou, 
coude)  se  produire  des  lesions  a  caract6re  hypertrophique,  lelles  que  formation 
de  bourrelets  osseux,  dissociation  velvelique  du  cartilage,  aspect  oburne  de 
I'os,  corps  osseux  intra-articulaires,  etc.... 

Du  c6t6  de  la  capsule,  on  note  une  laxity,  une  dilatation  parfois  conside- 
rables et  en  i-apport  avec  Tetendue  des  deplacements  arliculaires;  de  raSme 
pour  les  ligaments  intra-articulaires.  Quant  a  la  synoviale,  elle  est  lantdl 
aniincie  au  point  de  disparailre,  tantot  epaissie  et  plus  ou  moins  adherente  aux 
parties  voisines.  Assez  souvenl,  elle  contienl  un  epanchemenl  s6reux,  transpa- 
rent et  filanl  plus  ou  moins  abondant;  il  est  extremement  rare  que  cet  epan- 
chemenl soil  purulent;  il  est  parfois  plus  ou  moins  puremcnt  hematique 
(Raymond,  Debove,  Sonnenbcrg,  Brissaud,  etc.).  On  a  vu  lr6s  exceptionnelle- 
ment  la  synoviale  se  tuberculiser  (Parisot  et  Spillmann).  Dupr6  et  Devaux(»)  ont 
constate  par  Tetude  radiographique  de  volumineuses  productions  osleofibreuses 
de  la  capsule  et  de  la  synoviale  avec  Ir^s  peu  de  lesions  des  Epiphyses  osseuses; 
aussi  k  c6t6  de  rosleo-arthropathie  tab6tique,  Gibert(^)  admel-il  une  periarthro- 
pathie  labetique. 


(')  Dupit^:  et  Devaix.  Sor.  neuroL,  5  juilleL  lUOO. 
(-)  GiBEKT.  Iconug.  Salpelr.,  1900. 
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Le  pied  tabclUpie  conslilue  une  localisation  sp6ciale  do  rarlhropalhic  labe- 
lique  tl6critc  lout  d'abord  par  Charcot  et  Fere,  puis  6tudiee  par  Page,  Boycr, 


Fk;.  -iio.  —  Ejupreinles  cl  profils  des  piecls  d'lin  sujct  prescnlaiU  iin  «  pied  Uiheliciue  »  dii  cote  droil. 


Chauffard,  Bernhardt,  Troisier,  Pavlides,  etc.,  et  offrant  un  certain  nombre 
de  caracteres  speciaux  qui  rendent  n^cessaire  sa  description  a  part.  Ces  carac- 
teres  sont  : 

La  tumefaction  du  pied,  qui  est  surtout  marquee  au  niveau  de  I'articulation 


Fk;.        —  Arlhropalliie  labeliiiiie  du  pied.  —  Le  calcanciim  forme  iiiie  vcrilablc  ciivclle  osscuse  amincie 
en  i)as  el  en  avani  dans  la(|uellc  est  dc£ceiidu  Taslragale.  (D'apres  TuHier  cL  Chipault.) 

tarso-melalarsienne,  tumefaction  dure  ne  permettant  la  production  d  aucun 
godct; 

L'epaississement  du  bord  interne  du  pied,  qui  est  arrondi  et  prescnte  quel- 
(juefois  une  saillie  asscz  marquee  repondant  a  Tapophysc  du  scaphoidc  et  au 
premier  cuneiforme; 

L  affaissement  de  la  voCite  plantaire,  de  telle  sorte  qu'il  n'cst  pas  rare  de  voir 
celle-ci  (Hre  absolument  plate  on  mdmc  leg6rement  convexe;  dans  d'aulres  cas, 
nil  contraire,  le  pied  presentcrait  une  cambrure  exager6e,  «  pied  de  (^hmoise  » 
(iJainaschino,  Pavlides). 

II  faut  encore  citer  la  dchialion  du  inelatarse  eii  dehors;  le  raccoJircisse- 
meut  du  i)ied,  d'oii  I'aspecl  «  ridu(pie  »  que  pr6sente  souvent  cet  organe;  Tim- 
mobilite  des  dilferents  segments  du  pied  par  rai)port  les  uns  aux  aulres. 
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J.  Teissior(')  (de  Lyon)  a  insisLe  sur  les  dillerences  caracLeristiques  qui  exis- 
tent entre  Tempreinte  plantaire  des  tabetiques  et  I'empreinte  du  pied  dcs 
sujcts  sains  ou  atteints  dc  maladies  ncrveuses  queleonques  :  le  caractere 
capital  de  I'emprcinte  du  «  pied  tab6tique  »  est  le  rctrecissement  de  la 
plante;  de  plus  rempreinte  du  gros  orteil  se  continue  sans  interruption  avec 
celle  de  la  tete  des  metatarsicns  par  suite  de  Feffacement  de  la  voiite  que  forme 
la  premiere  avec  la  deuxieme  phalange  du  gros  orteil ;  enfm  il  existe  une  saillie 
angulaire  au  niveau  de  I'articulation  metatarso-phalangienne  du  gros  orteil 
avec  deviation  de  I'orteil  en  dehors  :  ces  caract6res  se  voient  tres  nettement  sur 

la  figure  24a.  , 

Parfois  aussi  les  mall^oles  participent  aux  arthropathies  des  os  du  pied  [Gaucher 

et  Dunocq(-)],  le  cou-de-pied  se  trouve 

alors  considerablement  61argi  et  epaissi. 
L'absence  de  douleurs  et  de  pheno- 

menes  inflammatoires  est  la  meme  pour 

le  pifd  tabetique  que  pour  les  arthropa- 
thies des  autres  articulations ;  dans  quel- 

ques  cas  cependant  on  a  signale  une 

certaine  rongeur  et  un  pen  d'elevation 

de  la  temperature. 

Les  lesions  du  pied  tab6tique  proce- 

dent  a  la  fois  du  processus  des  frac- 
tures et  de  celui  des  arthropathies,  tous 

les  OS  du  metatarse  et  du  tarse  offrent 

un  aspect  spongieux,  une  friabilite, 

une  16geret6  inusitees,  quelques-uns 

sont  fractures;  quant  aux  surfaces  arti- 

culaires  inferieures  de  Fastragale  et 

aux  surfaces  articulaires  du  calcaneum,  _  A,t,,ropaihie  lai.eiique  du  pied  gauche. 

elles  sont  6rodees,  usees,  et  pr6senlent 

des  vegetations  sur  leurs  bords ;  en  resume,  comme  le  dit  A.  Chauffard,  «  dans 
le  pied  tabetique,  il  y  a  plus  d'ost^opathie  que  d'arthropathie  ». 

Les  troubles  trophiques  des  tissus  fibreux  comprennent  non  seulement  les 
alterations  des  capsules  et  des  ligaments  articulaires,  mais  aussi  celles  des  ten- 
dons; dans  certains  cas,  en  effet,  on  a,  dans  le  tabes,  constat6  des  ruptures 
lendineuscs  qui  semblaient  bien  6tre  sous  la  dependance  de  la  16sion  du  sys- 
teme  nerveux  (Hoffmann,  L6pine,  Lowenfeld,  etc.).  . 

C'est  le  tendon  du  quadriceps  femoral  qui  serait  le  plus  frequemment 
atteint.  Le  tendon  d'Achille  pourrait  egalement  presenter  des  alterations  du 
m6me  genre. 

F.  Troubles  visceraux.  —  I.  Appareil  digestif.  —  Les  diff^rentes  parties  de 
cet  appareil  pcuvent  etre  alTectees  dans  le  cours  du  tabes. 

A)  Pharynx.  —  On  observe  assez  souvent  au  niveau  du  pharynx  des  troubles 
de  la  sensibilite  (14  fois  sur  56,  Fano).  Ces  troubles  consistent  en  anesthesie 
ou  en  hyperesth6sie;  tantdt  le  r^llexe  pharyngien  est  exag^re,  tantdt  il  est 
diminue. 

(')  TKissiiiit.  I. lion  mdclical,  Vl  juillet  1885,  p.  7ul,  et  Ihfese  Couturier,  Lyon,  1885. 
(*)  Gauciiku  el  Dli'locq.  ArlhropaUiie  Libio-peron6o-Larsieniie  gauche  tabetique.  Revue 
de  mcd.,  188i. 
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Oppenheim  a  decrit  sous  le  nom  dc  crises  pharyng6es  des  phcnomenes  con- 
sislant  en  une  s6rie  de  mouvements  de  deglutition  tr6s  frequents  (24  a  32  par 
minute)  accompagn^s  de  bruits  de  deglutition  plus  ou  moins  sonores:  Ces 
crises,  dans  le  cas  obsers^6  par  Oppenheim,  dui-aient  de  10  minutes  k  une  demi- 
heure  avec  de  legers  intervalles;  ellcs  etaient  tres  penibles  el  s'accompagnaienl 
de  congestion  de  la  face  et  d'une  sueur  aboudante. 

Enfm  Charcot,  Martin  Bloch  (')  ont  observ6  des  tabetiques  chez  lesquels  exis- 
tait  tr6s  manifestement  un  syndrome  analogue  k  la  paralysie  iabio-glosso- 
laryng6e  (*). 

Ouant  a  I'oesophage,  les  alterations  qu'il  pent  presenter  dans  son  fonctionne- 
ment  sont  jusqu'a  present  peu  connues.  Teissier  (de  Lyon)  a  public  un  cas  de 
perforation  de  la  trachee  et  de  Toesophage  chez  un  ataxique,  perforation  qu'il 
attribue  a  un  trouble  trophique  comparable  au  mal  perforant. 

B)  Eslomac.  —  Independamment  des  troubles  digestifs  plus  ou  moins  pro- 
nonces  qui  peuvent  survenir  au  cours  du  tabes  et  ne  presentent  rien  de  parti- 
culier,  il  convient  d'etudier  d'une  fagon  toute  sp6ciale  les  phenomenes  connus 
sous  le  nom  de  cri&es  gastriques. 

Les  crises  gastriques  ont  et6  observ^es  d6s  les  premiers  temps  de  la  tabeto- 
logie  (Topinard,  Delamarre),  mais  la  description  en  est  reellement  due  a  Char- 
cot, qui  a  plusieurs  reprises  I'a  6tendue  et  compl6tee. 

Dans  son  type  vulgaire,  la  crise  gastrique  est  constituee  par  des  douleurs 
extrSmement  violentes,  continues  ou  intermittentes,  siegeant  dans  la  region 
stomacale  et  pouvant  s'irradier  dans  des  directions  diverses,  et  par  des  vomis- 
sements  incoercibles. 

Ces  vomissements  presentent  des  aspects  multiples  :  au  debut  ils  sont  ali- 
mentaires,  puis  deviennent  glaireux  et  muqueux;  parfois  ils  sont  stries  de  sang; 
tres  rarement  le  sang  y  est  contenu  en  assez  grande  abondance  pour  leur 
donner  la  coloration  marc  de  caf6. 

On  remarque  en  g6n^ral,  chez  les  tabetiques  atteints  de  crises  gastriques,  un 
etat  de  depression  nerveuse  quelquefois  mod6ree,  souvent  tr6s  intense. 

Les  crises  surviennent  plus  ou  moins  brusquement  et  se  terminent  de  m6me. 
Leur  duree  est  variable,  parfois  de  quelques  heures  seulement,  le  plus  souvent 
de  24,  56  heures  ou  m6me  plusieurs  jours;  on  en  a  m6me  observe  qui  se  sont 
continuees  pendant  8,  10  jours  et  plus.  —  Ces  crises  sont  sujetles  a  recidiver; 
on  voit  des  malades  chez  lesquels  elles  reviennent  plusieurs  fois  par  mois,  chez 
d'autres  au  contraire  il  s'^coule  entre  deux  crises  gastriques  un  intervalle  de 
5,  6  mois  et  davanlage.  Elles  constituent  souvent  un  accident  de  la  p6riode 
pr^alaxique,  mais  peuvent  se  rencontrer  a  t6us  les  stades  de  revolution  du  tabes. 

A  cdte  de  cette  forme  lypique  Charcot  decrit  un  certain  nombre  de  formes 
anomales,  ce  sont  les  suivantes  : 

A)  La  crise  gastrique  a  conserve  tons  les  caracteres  fondamonlaux  (hi  type, 
mais  les  douleurs  sont  tellement  atroces  qu'clles  simulent  une  colique  hepa- 
Liquc,  une  colique  nephretique  ou  un  empoisonnemcnl. 

B)  La  crise  est  accompagnee  d'un  tel  coUapsus  qu'on  attribue  les  accidents  a 
la  fievre  malariciue  pernicieuse,  au  cholera,  ou  m6me  ^  une  affection  cerebrale 
organi(juc. 

(')  Mahtin  Blocii.  Neurol.  Cciilralbl.,  \h  avril  18SM). 

(*)  J.-M.  CiiAncoT.  Le  syndrome  paralysie  labio-glosso-laryngee  i>pogrcssivc  clans  le  tabes 
I'rogres  wccL,  17  juin  18!)5,  n"  '24,  p.  iVJ. 
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C)  Les  vomissemcnls  fonl  defaul,  il  n'cxiste  qu'une  douleur  souvent  assez 
intense  survcnant  par  acc6s,  ou  du  moins  avec  des  exacerbations  (douleur 
crampo'ide  de  Fournier). 

D)  Au  contraire  la  douleur  fait  defaut,  seuls  les  vomissemenls  existent, 
presentanl  d'ailleurs  les  caracteres  sp^ciaux  k  ceux  des  crises  gastriques 
(Vulpian,  Pitres,  Fournier);  apparaissant  dans  le  cours  de  la  grossesse,  ces 
vomissements  sont  forcement  pris  pour  des  vomissements  incoercibles 
(Tduche)  (')• 

E)  Fournier  decrit  une  vari6te  flatulente  de  crise  gastrique,  caract^risc^e  par 
la  quantity  considerable  de  gaz  rendus  dans  des  Eructations. 

F)  Certaines  crises  auraient  une  duree  tres  courte,  exceptionnellement 
courte,  et  dureraient  tout  au  plus  quelques  heures,  mais  pourraient  se  mon- 
trer  d'une  fagon  quotidienne  (P.  Blocq).  > 

La  duree  de  la  crise  gastrique  pent  au  contraire  6tre  prolongee  et  sc  conti- 
nuer  pendant  15  et  20  jours,  un  mois  et  m6me  davantage. 

Outre  ces  crises,  Fournier  d6crit  dans  le  tabes  un  autre  trouble  gastrique 
qu'il  d^signe  dii  nom  d'anorexie  labeiique.  Ce  trouble,  rare  d'ailleurs,  consis- 
terait  en  ce  que  le  malade  a  perdu  la  sensation  de  la  faini;  en  meme  temps, 
par  intervalles,  se  montrent  quelques  vomiturilions  sans  cause  appreciable.  Le 
raalade  ne  se  nourrit  pour  ainsi  dire  plus,  il  e^jfitiruve  un  degout  insurmontable 
pour  la  viande  et  ne  boit  et  ne  mange  que  «  par  raison  »,  car  la  sensation  de 
la  faim  est  complEtement  Eteinte  chez  lui. 

Diverses  theories  ont  6te  propos6es  pour  expliquer  la  production  des  crises 
gastriques.  Quelques  auteurs  veulent  qu'elles  soient  d'origine  centrale,  d'autres 
d'origine  p6ripherique.  Parmi  ces  tln^ories,  il  en  est  une  qui  est  particuliere- 
ment  interessante,  c'est  celle  emise  par  Sahli  (^)  et  d'apres  laquelle  la  crise 
gastrique  ou  du  moins  un  bon  nombre  des  phenomenes  qui  Taccompagnent 
seraient  sous  la  dependance  d'une  hypersecretion  du  sue  gastrique  avec  hyper- 
acidity de  celui-ci.  Independamment  de  ceux  relates  par  Sahli,  des  faits  du 
m6me  genre  ont  6te  observes  par  Simonin,  par  Rosenthal,  par  Hoff- 
mann (^),  etc.  (*)....  Mais,  ainsi  que  le  font  remarquer  ce  dernier  auteur  et 
Noorden  (^),  les  relations  qui  existent  entre  ces  troubles  secretoires  intra- 
stomacaux  et  les  crises  gastriques  sont  loin  d'etre  parfaitement  elablies;  on 
pent  voir  notamment  des  tabetiques  atteints  do  crises  gastriques  violentes  pre- 
senter non  pas  une  augmentatioUj  mais  m6me  une  diminution  de  I'acidite 
gastrique  (P.  Marie).  J.-Ch.  Roux  admet  deux  vari^tEs  de  crises  gastriques; 
les  unes  sont  independantes  de  I'alimentation,  apparaissent  et  disparaissent 
brusquement,  etsont  dues  uniquement  aux  lesions  nerveuses;  les  autres  sont  au 
contraire  en  rapport  avec  I'alimentation,  elles  sont  entretenues  et  raviv6es 
par  une  dyspepsic  ant6rieure  ou  par  une  dyspepsie  medicamenteuse,  elles 
sont  en  relation  aussi  avec  les  cpoques  mcnstruelles  chez  la  femrac  :  ces 

(')  ToucHE.  Soc.  med.  des  hup.,  10  mai  1900. 

(-)  H.  Sahli.  Corrcspondenzblatt  fiir  Schweizer  Aerzle,  1885. 

Hoffmann.  Beitrag  zur  /Etiologie,  Symplomal.  u.  Therapie  tier  Tabes.  Ai-cli.  f.  Psych.^ 
li^88,  XIX. 

^  (*)  Soupauil  a  publi6  [Revue  de  mcd.,  1895,  p.  153)  robservalion  d'un  labcLiciue  qui,  a 
I'occasion  de  ses  crises  gastriques,  prescnlail  une  hypcrs6cretion  gastrique  interniittenle 
lout  a  fait  analogue  a  celle  qui  s'observe  dans  la  forme  intermitiente  de  la  maladie  de 
Reichmann. 

Noorden.  Zur  Patliologie  der  Tabes  (gaslrische  Krisen).  Charile  Annalen,  1890,  p.  100. 
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derni^res  seules  sont  curables  par  un  regime  appropri6     Tela  I  dyspeplique. 

L'hypcracidile,  quand  clle  existe,  est  surloul  due  a  I'acide  chlorhydrique;  on 
aiirait  quelquefois  aussi  lrouv6  de  I'acide  laclique. 

Dans  les  cas  d'hyperacidite,  le  diagnostic  devra  6tre  I'ait  avec  la  gastroxynsis 
de  Rossbach  (gastroxie  de  Lepine,  crises  gastriques  essentielles  de  Debove). 

C)  -  Inleslin.  —  Les  troubles  intestinaux  du  tabes  ont  ele  surtout  eludies  par 
Fournier.  Get  auteur  les  range  en  deux  groupes  principaux  : 

0^)  Le  tenesme  intestinal  consistant  en  des  besoins  de  defecation  qui,  selon 
Texpression  de  Fournier,  sont  triplement  remarquables  :  1"  par  leur  caracl6re 
imperieux  (craignant  de  souiller  ses  v6tements,  le  malade  ne  pent  absolument 
pas  attendre)  ;  —  2"  par  leur  frequence  insolitc  (4,  6,  10  selles  dans  une  m6me 
journee;  —  5"  par  I'absence  de  cause  (les  malades,  lorsquc  sous  le  coup  de  ces 
besoins  pressants  ils  se  presentent  a  la  garde-robe,  ne  font  presque  ricn,  parfois 
mfime  rien  du  tout).  Ces  defecations  sont  d'ailleurs  enti6rement  indolores;  elles 
ne  s'accompagnent  d'aucune  contraction  spasmodique  du  sphincter,  d'aucune 
sensation  de  corps  stranger  dans  le  rectum. 

\i)  La  diarrhee  tabetique  :  elle  s'observe  avec  une  cerlaine  frequence  dans  la 
periode  preataxique  (Fournier);  c'est  done  un  ph6nomene  en  general  pr^coce. 
Elle  consiste  en  selles  frequentes  demi-liquides  ou  liquides,  mais  ordinairement 
assez  pen  abondantes;  en  general  cette  diarrhee  n'est  pas  ou  est  tres  pen  dou- 
loureuse  et  ne  s'accompagne  pour  ainsi  dire  pas  de  coliques.  D'apres  Fournier, 
les  caracteres  speciaux  de  cette  diarrhee  sont:  i°  I'absence  de  motifs;  elle  sur- 
vient  en  effet  d'une  fagon  toute  spontan6e,  sans  que  Ton  puisse  invoquer  soit 
un  ecart  de  regime,  soit  I'influence  du  froid,  soit  loute  autre  cause  :  c'est  done, 
pour  ainsi  dire,  une  «  diarrhee  essentielle  » ;  —  2°  la  persistance  presque  inde- 
fmie;  au  point  que  cetle  diarrhee  pent  durer  pendant  2,  5,  4  ans;  il  est  vrai, 
avec  des  intermittences  ou  des  exacerbations;  la  therapeutique  est  complete- 
ment  impuissante  centre  elle. 

On  observe  quelquefois  aussi  chez  les  tabetiques  un  ecoulement  de  sang  par 
Tanus  provenant  d'hemorragies  intestinales.  Ces  hemorragies  ont  ele  etudiees, 
par  Lerat  ('),  qui  en  a  rassembl6  quelques  cas  dans  les  services  de  Fere  et  de 
P.  Marie.  Cet  auteur  a  montre  que,  dans  ces  cas,  ces  hemorragies  ont  toujours 
coincide  avec  des  douleurs  fulgurantes  ou  autres  ressenties  dans  la  region 
rectale,  et  qu'elles  ont  en  general  ete  preced6es  par  ces  douleurs;  souvent  aussi 
il  y  a  eu  attenuation  des  douleurs  au  moment  ou  s'est  montree  I'hemorragie. 
Lerat  fait  rcmarquer  corabien  cette  maniere  d'etre  des  h6morragies  anales 
des  tab6tiques  est  en  concordance  avec  la  description  de  Straus  pour  jes  ecchy- 
moses  cutan6es  du  tabes,  car  celles-ci  accompagnent  d'ordinaire  les  douleurs 
fulgurantes,  et  lorsqu'elles  se  montrent,  ces  dernieres  ne  lardenl  pas  k  dimi- 
nuer  ou  a  disparaitre. 

On  a  aussi  signale  des  «  crises  hepatiques  »  caraclerisees  par  des  pnroxysmes 
periodifpies,  des  douleurs  dans  la  region  hepatiquc  avec  iclere  et  selles  decolo- 
recs  cliez  des  sujets  a  I'aulopsie  desqucls  on  a  Irouve  avec  la  sclerose  des 
cordons  posterieurs  une  absence  compl6te  de  calculs  biliaires  [(W.  Krause  (*), 
Bernhardt  ('')!. 

(•)  Lkiiat.  Conlrilndion  d  rcludc.  dcK  k^.tniiplyaies    el  clcs  lidniorragicx  par  I'niitui,^  lircs  aux. 
crises  doiiloiiTHUses  Uuirnr.ujites  el  rerUilen  de  Calaxic  lornninlricc  progrcsnive.  Tli.  de  I\'iris,  18'.)l. 
(*)  W.  Kral'se.  Jourii.  of  ncrv.  and  ment.  disease,  I8!)i) 
(')  BEHNHAtiDT.  ilc  Lfiydcii. 
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11.  Appareil  respiratoire.  —  A)  Larynx.  —  Les  troubles  larynges  sonl  (Vc- 
(luenls  dans  lo  labcs  et  assoz  varies,  doii  le  nom  de  «  laryngisme  labetiquc  » 
sous  lequel  Charcot  a  propose  dc  les  englober. 

Les  crises  laryugees  consliluent  un  des  accidents  les  plus  singuliers  de  cc 
groupe.  Elles  out  et6  tout  d'abord  etudiees  par  Fer^ol,  puis  par  Jean  Charcot 
el  Krishaber,  Cherchewsky,  etc....  Elles  sont  essentiellement  constituees  par 
une  dyspnec  d'un  caraclcre  special,  associ6e  ou  non  a  des  quintes  de  loux. 

Cette  dyspn6e  est  d'inlensite  variable,  tanldt  tr6s  violente  au  point  dc  s'ac- 
compagner  d'un  veritable  ictus  larynge,  tantot  legere  et  peu  apparentc,  par- 
fois  Iransiloire,  parfois  d'une  duree  assez  longue.  Souvent,  au  cours  de  cette 
dyspnee,  on  constate  que  les  inspirations  sont  dil'ficiles,  comme  forcees,  et  s'ac- 
compagnent  d'un  bruit  plus  ou  moins  fort,  assez  analogue  au  cornage. 

Lorsque  a  cette  dyspnee  se  joint  la  toux,  celle-ci  se  presente  ordinairement 
sous  forme  de  quintes  avec  «  reprise  »  qui  souvent  simulent  a  s'y  meprendrc 
la  toux  quinteuse  de  la  coqueluche. 

Les  crises  laryngees  out  une  duree  variable  suivant  les  sujets  :  depuis  quel- 
ques  minutes,  quelques  heures,  jusqu'a  plusieurs  jours;  il  est  mSme  un 
certain  nombre  de  malades  qui,  d'une  fa^on  continue,  se  trouvent  dans  un  etat 
de  «  laryngisme  chronique  »  au  cours  duquel  surviennent  de  temps  en  temps 
des  exacerbations  prenant  la  forme  de  crises  laryngees  completes. 

Ouelque  effrayanls  que  puissent  6tre  les  accidents  dyspneiques  qui  accom- 
pagnent  parfois  les  crises  laryngees,  d'une  fagon  gen^ralc  on  doit  dire  qu'elles 
se  terminent  d'une  maniere  favorable;  brusquement  ou  peu  a  peu  ces  accidents 
disparaissent  et  le  calme  renait;  dans  quelques  cas  cependant  on  a  vu  la  mort 
survenir  au  cours  d'une  de  ces  crises. 

Gerhardt  [Berl.  klin.  Wochensc/ir.,  i89o,  n"  16,  p.  569)  dit  que  Ton  pourrait 
dans  quelques  cas  arreter  les  crises  laryngees  tabetiques  par  la  cocainisation 
de  la  muqueuse  nasale.  Je  n'ai  pas  eu  pour  ma  part  I'occasion  de  verifier  ce 
fait,  mais  d'apres  les  excellents  r^sultats  que  j'ai  oblcnus  dans  I'experimenta- 
lion  chez  les  animaux  (cocainisation  de  la  muqueuse  nasale  avant  la  chloro- 
formisation  chez  le  chien),  j'aurais  une  grande  tendance  a  penser  que  cette 
medication  pourrait  avoir  un  etTet  favorable  non  seulement  dans  les  crises 
laryngees  tabetiques,  mais  encore  dans  certaines  dyspnees  nerveuses. 

La  cause  immediate  de  ces  crises  devrait  pour  certains  auteurs  6tre  recher- 
ch^e  dans  une  paralysie  des  muscles  du  larynx,  notamment  des  dilatateurs  de 
la  glotte.  Pour  Charcot  et  Krishaber,  elles  seraient  dues  a  .  une  contracture 
reflexe  des  levres  de  la  glotte,  contracture  consecutive  elle-meme  a  une 
hyperesthesie  de  la  muqueuse  du  larynx;  aussi  ces  auteurs  ont-ils  pu  provoquer 
des  crises  par  I'attouchement  de  la  muqueuse  laryngee  au  moyen  d'un  corps 
mousse.  Oppenheim  serait  egalement  arrive  a  les  provoquer  en  pressant  sur  un 
point  sensible  situe  entrc  le  sterno-mastoidien  et  le  larynx,  a  la  hauteur  du 
cartilage  cricoide;  mais  ce  point  sensible  no  semble  pas  exister  chez  tons  les 
tabetiques  atteints  de  crises  laryngees.  Pour  Collet  (de  Lyon)  (^)  les  symptftmes 
de  la  crise  laryngee  sont  tout  difl'6rents  de  ceux  de  la  paralysie  des  dilatateurs  : 
la  paralysie  des  abducteurs  se  caracteriserait  par  un  enrouementde  la  voix  sans 
trouble  respiratoire  au  repos,  arec  stridor  respiratoire  plus  ou  moins  violent 
([uand  le  malade  s'agite;  la  crise  laryngee  se  mani(Vsl(M-nit  parfois  par  un  simple 

(')  CoLLKT.  Sor.  sc.  mcd.  de  Lyon,  Icvrier  1902. 
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Fig.  2it).  —  Moilie  droilc  tie  la  coupe  d'un  bulbe  normal.  La  ligne  Iransversale  superieure  represenle  le 
plancher  du  IV"  venlriciile ;  la  ligne  veiiicale  qui  borde  In  figure  i\  gauche  esL  le  raphe.  —  ^1,  noyau  de 
la  X' paire ;  —  B,  raciiie  ascendante  du  glosso-pharyngien  comnuine  aux  libres  des  nerfs  spinal  et 
pneumogaslrique,  fasciculus  solitariiis  ;  —  C,  racine  ascendanle  de  la  V°  paire;  —  D,  fibres  radiculaires 
du  pneumogaslrique.  (D'aprcs  Oppenheim.) 


Fio.  217.  —  Moilie  droilc  de  la  coupe  de  bulbe  dans  iin  cas  de  labes  avcc  crises  laryngecs.  —  .1.  noyau 
de  la  X' paire,  il  esl  allure  el  ne  conlieiiL  plus  de  libres  rierveuses;  —  H,  racine  ascendanle  du  glosso- 
pharyngien,  commune  aux  libres  des  nerfs  spinal  et  pncuinogaslri(|ue,/rt»cict(^(8  «()Wfii-ii(.s ;  ce  faisceau 
esl  (res  alldrfe,  les  libres  nerveuses  y  onL  complJjlemenl  disparu ;  —  C,  racine  ascendanle  de  la  V'  ])aire. 
elle  esl  blanche.  Ires  alleree;  —  D,  fibres  radiculaires  du  pneumogaslrique  nyanl  sur  cello  coupe 
presfpie  enlidremenl  disparu.  (D'apres  Oppcnh(;im.) 
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picotement,  plus  souvent  par  un  veritable  spasme  de  la  gloLle  avec  ou  sans  loux, 
stridor,  cyanose,  parl'ois  chute,  perte  de  connaissance,  attaque  epilcptitbrme, 
arr^'t  de  la  respiration  m6me;  la  paralysie  pent  simuler  d'apres  cet  auteur  les 
crises  laryngees,  elle  pent  y  predisposer,  les  rendre  plus  fr^quentes  et  plus 
graves,  mais  non  les  causer  ;leur  origine  doit  6tre  recherch6e  dans  une  irritation 
rdflexe  du  nerf  larynge  superieur  (*). 

Ouoi  que  Ton  pense  du  mecanisme  de  production  de  ces  crises,  il  est  certain 
(jue  les  paralysies  laryngees  (*)  sont  assez  frequentes  dans  le  tabes.  Gelle  qu'on 
observe  le  plus  souvent  serait  celle  du  muscle  crico-arytenoidien  posterieur, 
dilatateur  de  la  glottc;  cette  paralysie  serait  le  plus  souvent  bilaterale,  d'oii  la 
production  du  cornage  par  defaut  d'abduction  des  cordes  vocales  pendant  la 
respiration.  —  Le  thyro-arytenoidien,  le  crico-aryt6noidien  lateral,  peuvent 
aussi  6tre  atleints  de  paralysie,  mais  moins  souvent  et  a  un  degre  moindre  que 
le  crico-arytenoidien  posterieur. 

A  la  suite  de  ces  troubles  moteurs  du  larynx  on  voit  survenir  non  seulement 
la  dyspnee  et  le  cornage  dont  il  a  deja  ete  question,  mais  aussi  des  modiGca- 
tions  de  la  voix  :  celle-ci  devient  alors  fausse,  enrouee,  bitonale. 

Quelques  auteurs  disent  avoir  observe  I'ataxie  des  cordes  vocales  et  la  com- 
parent  a  celle  des  mouvements  des  membres.  Lupine  ('')  a  constats  avec  des 
manifestations  laryngees  des  troubles  de  la  motilite  de  la  langue,  avec  de 
Taphonie,  de  Tanarthrie. 

Les  diflerents  phenom^nes  du  laryngisme  tab(^tique  semblent  6tre  dus  a  des 
alterations  des  nerfs  bulbaires  :  pneumogastrique,  spinal,  glosso-pharyngien', 
parl'ois  aussi  on  a  signale  I'atrophie  des  noyaux  bulbaires  de  ces  nerl's  (Jean, 
Demange,  Landouzy  et  Dejerine,  J.  Ross,  Kahler,  Oppenheim,  etc.);  enfin 
Ross  et  Oppenheim  ont  appele  Tattention  sur  la  lesion  de  la  racine  ascendantc 
du  systeme  mixte  lateral  (fasciculus  solitariics)  dont  les  fibres  peuvent  6tre 
presque  entierement  d^truites.  Schlesinger,  Oppenheim,  Grabower  auraient 
d'autre  part  trouve  I'atrophie  du  pneumogastrique  et  du  recurrent  avec  inte- 
grite  des  noyaux  bulbaires. 

B)  Trachee.  —  D'apres  Sicard  (^),  dans  le  tiers  des  cas  il  y  aurait  anesthesie 
de  la  trachee  au  choc  et  a  la  compression;  la  compression  ne  provoquerait  pas 
I'angoisse  habituelle  ni  les  irradiations  douloureuses.  Exceptionnellement  on  a 
pu  rencontrer  une  perforation,  veritable  mal  perforant  de  la  trachee  (J.  Teissier 
el  Favel)f'). 

G)  Poumon.  —  Quant  au  poumon,  les  troubles  de  cet  organe,  s'il  en  existe 
au  cours  du  tabes,  ne  sont  guere  connus.  On  pent  cependant  citer  les  h^mopty- 
sies  etudiees  par  Lerat,  qui  les  a  vues,  comme  on  I'a  dit  plus  haut  a  propos  des 
h6morragies  anales,  accompagner  les  douleurs  fulgurantes  et  en  ceinture  au 
niveau  du  thorax  et  marquer  la  disparition  de  celles-ci.  Bien  entendu  ces  hemo- 
ptysies  n'ont  rien  ^ifaircavec  celles  dela  tuberculosequiquelquefois  se  montrent 
chez  les  tabetiques  dans  la  periode  terminate.  —  Goldnam(°)  a  observe  dans  le 

(V)  R.  Dbeyfuss.  Die  Lahmungcn  dcr  Kclilkopfmiisculalur  iiu  Verlaufe  der  Tabes  dor- 
sualis.  Virchow's  Archiv,  t.  CXX,  18()(». 
(*)  H.  BuRGEH.  Les  troubles  laryngcs  dans  le  lubes  dorsal,  Leyde,  18!) I. 
('}  Lei'INe.  Sot:  sc.  mdd.  de  Lyon,  WM. 
{*)  SiCARU.  Soc.  med.  des  hop.,  25  fevrier  1899. 
(*)  J.  Teissier  ct  Favel.  Sor.  med.  de  Lyon,  1887. 
(")  GoLDFLAM.  Deulsrhe  ZcUschrifl  fiir  Nervenhcillninde,  1892,  p.  252. 
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tabes  line  phtisie  fibreusc  qui,  d'apres  lui,  nc  serait  qu'une  de  ces  phlisies 
syphililiques  signalecs  par  Virchow,  Fournier,  Lanccrcaux,  etc.... 

III.  Appareil  urinaire.  —  La  composition  de  I'urine  serait  as.scz  souvent 
modifiec  par  suite  des  troubles  de  la  nutrition  g(inerale.  On  constatcrait  une 
diminution  du  chilTre  de  I'uree,  un  abaissement  du  chillVe  de  Tacide  phospho- 
riquc  total  avec  augmentation  proportionnelle  de  I'acide  phosphorique  uni  aux 
terres,  enfin  des  variations  assez  grandes  dans  la  quantite  de  chlore  elimine, 
avec  propension  a  I'hyperchlorurie  (Livon  et  Alezais)('). 

Albert  Robin  a  remarque  que,  pendant  I'excitation  nerveuse  produite  par  les 
douleurs  fulgurantes,  il  y  avait  des  modifications  dans  la  quantite  de  phosphore 
incompletement  oxyd(5. 

Dans  quelques  cas  (Reumont,  von  Hosslin,  Mobius,  etc..)  on  observe  la 
presence  du  sucre.  Pour  certains  auteurs  la  glycosurie  serait  due  a  Textension 
des  lesions  du  tabes  au  plancher  du  quatrieme  ventricule.  On  pent  aussi  se 
demander  s'il  s'agit  toujours  dans  ces  cas  de  glycosurie  simple;  en  effet, 
G.  Guinon  et  Souques  (^)  ont  soutenu  cette  opinion  que,  chez  certains  tabe- 
tiques,  la  glycosurie  est  Texpression  d'une  diath^se  h^reditaire;  pour  Charcot, 
dans  les  families  dans  lesquelles  le  diabete  existe,  il  n'est  pas  rare  de  rencontrer 
le  tabes. 

On  pent  encore  constater  Texistence  d'une  polyurie  assez  abondante  survenant 
parfois  avec  un  caractere  paroxysmal,  «  crise  d'urine  »  de  Fere;  cette  polyurie 
serait,  d'apres  cet  auteur,  comparable  aux  troubles  de  secretion,  aux  flux  qui 
s'observent  assez  souvent  dans  le  tabes  (sialorrhee,  flux  intestinal,  etc.). 

Les  troubles  de  la  miction  sont  bien  plus  interessants,  au  point  de  vue  du 
diagnostic,  que  ceux  de  la  secretion  urinaire;  en  elTet,  ils  comptent  parmi  les 
symplOmes  du  debut.  Des  la  periode  iniliale,  la  plupart  des  tabetiques  remar- 
quent  qu'ils  n'urineut  plus  aussi  facilement  qu'autrefois,  ils  sont  obliges  de 
pousser  et  d'attendre  avant  que  les  premieres  gouttes  se  montrent  au  meat.  De 
m6me,  des  cette  periode,  ou  un  pen  plus  tard,  ils  s'apergoivent  que  parfois  ils 
se  trouvent  mouilles  par  quelques  gouttes  d'urine  sans  y  avoir  pris  garde. 

C'est  la  d'ailleurs  une  incontinence  toute  relative,  qui  n'aboutit  que  rarement 
a  I'incontinence  absolue;  celle-ci  d'ailleurs,  ainsi  que  la  retention  complete, 
peut  se  montrer  dans  le  tabes,  mais  on  ne  saurait  considerer  ni  Tune  ni  Tautre 
comme  appartenant  a  la  symptomatologie  ordinaire  de  cette  affection.  Un 
certain  nombre  de  tabetiques  ont  cependant  des  emissions  involontaires  d'urine 
nocturnes  qui  les  g6nent  beaucoup.  Les  infections  urinaires  sont  frequentes. 

Quelquefoislesmictionssontremarquablementfrequentes  avec  parfois  deveri- 
tables  «  crises  d'urine  »  (Fer6);  dans d'autres  cas elles  sontsi  rares  que, comme  le 
dit  Fournier,  les  maladesn'urinentplus  que  «  par  raison  >  et  Genouville("')  a  con- 
slate  une  remarquable  anesthesie     la  distension  soil  spontance,  soit  provoquee. 

On  a  signale  aussi  des  phenomenes  douloureux  assez  analogues,  par  leur 
mode  de  debut  et  par  leur  localisation,  aux  coliques  nephreliqucs,  d'ou  le  nom 
de  «  crises  nephr^tiques  »  qui  leur  a  et6  donne  :  d'apres  certains  auteurs 
(Habel,  Centralbl.  f.  innere.  Med.,  n°  7),  le  rein  mobile  serait  tout  particuliere- 
ment  fr6qucnt  chez  les  femmes  tabetiques  et  certaines  crises  n('i)hreti(jues 

(')  Livon  oX  Ai.k/.ais.  licrlicrdies  sur  les  uvinen  des  lubcliqucs.  Congri's  pour  I'nvnncoinciit 
des  sciences,  s(![)UmiiI)I'(!  1S87. 
(*)  G.  Gfi.NON  et  Soi:gLKS.  Avr.li.  de  ncurol.,  I8!)I. 
("•)  GENOi;vn.Li;.  Tlifcsc  dc  Paris,  ISM. 
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seraienL  en  realilc  ties  crises  de  nephroptose.  —  Fournier  d6crlt  egalemenl  des 
phenomenes  douloureux  du  c6L6  de  la  vessie  sous  le  nom  de  «  coliqucs 
v^sicales  ». 

lY.  Appareil  genital.  —  Les  troubles  de  cet  appareil  sont  6galement  assez 
frequents  et  surviennenl  des  les  premieres  periodes  de  la  maladie.  Au  debul, 
ils  consistent  surtout  en  des  phenomenes  d'excitation  g^nitale:  les  erections 
sont  quelquefois  incessantes,  au  point  de  donner  lieu  a  un  veritable  priapisme, 
mais  les  desirs  ne  sont  pas  toujours  en  rapport  avec  les  erections;  on  voit 
cependant  quelques  tabetiques  faii-e  a  cette  periode  de  veri tables  exces  de 
coit.  Les  pollutions  ne  soiit  pas  rares  non  plus  a  cette  periode,  elles  survien- 
nenl souvent  par  groupes,  et  Fournier  decrit  des  crises  de  pollutions  com- 
parables  aux  autres  crises  visc^rales.  Parmi  les  phenomenes  d'excitation 
genitale,  il  faut  compter  la  tendance  qu'ont  certains  tabetiques  a  avoir  des 
ejaculations  trop  rapides,  au  point  qu'elles  surviennent  au  premier  contact.  On 
pent  egalement  observer  des  phenomenes  douloureux  varies,  tels  que  les 
ejaculations  douloureuses,  les  douleurs  constrictives  du  cordon  ou  du  testi- 
cule,  les  sensations  de  corps  stranger  dans  I'uretre  ou  dans  le  rectum,  etc.... 

Ces  phenomenes  d'excitation  ne  tardent  pas  a  etre  remplaces  par  un  etat  de 
depression  genitale,  ou  bien  encore  celui-ci  se  montre  d'emblee.  Les  Erections 
sont  nulles  ou  incompletes,  rt\jaculation  tarde  ou  fait  defaut;  bientdt  I'inappe- 
tence  sexuelle  devient  absolue. 

Le  r^flexe  cremasterien  et  le  reflexe  bulbo-caverneux  d'OnanofTC)  se  com- 
portent  d'une  fagon  parallele  aux  phenomenes  de  depression  genitale,  ils  dimi- 
nuent  a  mesure  que  celle-ci  se  montre  et  disparaissent  completement  lorsque 
celle-ci  a  acquis  un  certain  degn^;  nous  possedons  done  la  un  moyen  pre- 
cieux  de  nous  rendre  compte  de  I'etat  dans  lequel  se  trouvent  les  fonctions 
genitales. 

On  peut  encore  constater  I'atrophie  et  I'anesthesie  des  testicules  a  la  pression. 
Ces  phenomenes  out  ete  signales  par  Pitres  et  etudies  par  Riviere  (-),  puis  par 
Biot  et  Sabraz6s  par  Heveroch  ('■);  ils  peuvenl  ^tre  extremement  prononces  et 
se  montrent  avec  une  certaine  frequence. 

Chez  la  femme,  les  troubles  de  I'appareil  de  la  generation  sont  fort  analo- 
gues a  ceux  qui  s'observent  chez  I'homme.  Parmi  les  phenomenes  d'excitation 
genitale,  il  convient  de  signaler  celui  que  Pitres  (^)  a  d^signe  du  nom  de  «  crises 
clitoridiennes  y>.  Celles-ci  consistent  en  des  sensations  erotiques  debutant  par 
I'erection  du  clitoris  et  aboutissant  au  spasme  venerien  complet,  le  tout  se 
repetant  un  plus  ou  moins  grand  nombre  de  fois  dans  une  journee  et  survenant 
sans  aucune  esp6ce  de  provocation. 

En  outre  Morselli  («)  a  decrit  sous  le  nom  de  «  crises  vulvo-vaginales  »  des 
douleurs  parfois  fort  vives,  survenant  par  acc6s,  dansle  territoire  vulvo-vaginal, 
et  qui  seraient  dues  a  un  spasme  du  constricteur  du  vagin.  La  sterility  est  tres 

(')  O.NANOFF.  Du  reflexe  bulbo-caverneux.  Soc.  de  bioL,  seance  du  3  mai  1889. 

RiviKDE.  De  I'anesthesie  el  de  I'alropliie  lesticulaires  dans  Vataxie  locomolrice.  These  de 
Bordeaux,  1886. 

.  ('')  Biot  et  SAnnAzts.  Lanalgesie  el  I'atrophie  des  testicules  dans  I'ataxie  locomotrice 
Revue  de  miid.,  1891. 
(*)  Hkveroch.  Soc.  ncurnl.,  avril  1902. 

(»)  PiTHEs.  Des  crises  clitoridiennes  au  d6but  ou  dans  le  cours  de  I'ataxie  locomotrice. 
Prof/res  mcd.,  188-i,  n°  7)1,  p.  729. 

(«)  MoRSELLi.  Sulle  crisi  vulvo-vaginali  nell'  atassia  locomotrice.  Giornale  di  Neur'opalo- 
lorjia,  1890,  niars-juin,  p.  117.  ^ 
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IVcquenLe,  presque  generale,  chez  la  femme  tabcliquc  (Mendel)  (');  quand  la 
grossesse  survient  eL  que,  fait  assez  rare,  cllc  arrive  a  lerme,  raccouchement 
peut  6tre  a  pen  pr6s  complelemenl  indolorc  par  siiile  de  I'aneslhesie  dans  le 
domaine  du  plexus  hypogastrique  (Litschkus,  Gohn,  Mirabeau(2),  J.  HeiLz). 

V.  Appareil  vasculaire.  —  Du  c6le  des  vaisseaux,  on  sail  quelle  est  la  fre- 
quence des  lesions  au  cours  du  tabes,  un  grand  nombre  de  tabetiques  6tant 
des  arterioscI6reux;  pour  certains  auteurs,  les  alterations  de  la  moellc  seraient 
m6me  une  consequence  directe  de  I'artc^riosclerose;  il  est  vraisemblable  que 
cctte  arteriosclerose  est  due  surtout  k  I'influence  de  la  syphilis,  qui,  comme  on 
sait,  se  retrouve  presque  toujours  dans  les  antecedents  des  tabetiques.  Les 
lesions  de  I'aorte  comptent  notamment  parmi  les  plus  fr6quentes,  L.  Levi  a, 
dans  le  service  de  H.  Barth,  observ6  un  cas  de  rupture  de  I'aorte. 

Du  c6te  du  coeur^  les  lesions  sont  egalement  loin  d'etre  rares.  Quelques 
auteurs  pensent  que  Ton  rencontre  le  plus  ordinairement  des  affections  mitrales  ; 
il  semble  au  contraire  que  le  nombre  des  aii'ections  aortiques  soit  beaucoup 
plus  considerable.  Ce  fait  coincide  d'ailleurs  fort  bien  avec  ce  qui  vient  d'etre 
dit  au  sujet  de  la  frequence  des  lesions  vasculaires  chez  les  tabetiques  et  de 
I'influence  probable  de  la  syphilis  sur  la  production  do  celles-ci.  Pour  certains 
auteurs  (Bcrger,  Rosenbach,  Grasset,  J.  Teissier,  H.  C.  Wood),  les  alterations 
cardiaques  au  cours  du  tabes  devraient  etre  consid6r6es  comme  un  veritable 
trouble  trophique  d'origine  nerveuse;  J.  Teissier  a  rencontre  plusieurs  fois  des 
perforations  valvulaires,  veritables  maux  perforants  des  valvules;  des  sigmoides 
aortiques  principalement.  Plus  exceptionnellement,  d'apres  Teissier,  la  lesion 
spinale  determinerait  une  dilatation  des  cavites  du  coeur(^). 

A  ces  affections  cardio-vasculaires,  il  convient  de  rapporter,  du  moins  dans 
la  majorite  des  cas,  les  acces  d'angine  de  poitrine  qui  s'observent  quelquefois 
cliez  les  tabetiques.  Pour  Leyden  cependant,  I'angor  pectoris  serait  dCi  a  ce  que 
les  rameaux  cardiaques  du  pneumogastrique  sont  interess^s  directement  par 
le  processus  tabetique,  en  un  mot  a  ce  que  le  pneumogastrique  est  atteint  de 
nevrite  p6ripherique,  comme  le  sont  beaucoup  d'autres  nerfs  au  cours  du 
tabes,  et  Leyden,  a  I'appui  de  son  opinion,  invoque  ce  fait  qu'il  n'est  pas  rare 
d'observer  chez  un  m6me  sujet  la  coincidence  des  crises  gastriques  et  des 
crises  d'angine  de  poitrine,  dependant  les  unes  et  les  autres  des  alterations  du 
pneumogastrique. 

La  maladie  de  Basedow  peut  quelquefois,  et  mSme  assez  souvent,  s'observer 
chez  les  tabetiques,  ainsi  que  Font  raontre  Barie(^)  et  Jofl'roy{^);  il  s'agit  \h  de 
malades  presentant  tres  compl^tement  les  symptdmes  de  I'une  et  I'autre  affec- 
tion. Pour  Barie,  dans  ces  cas  ce  sont  les  lesions  du  tabes  qui  en  se  propa- 
geant  a  certaines  regions  du  bulbe  d6terminent  les  symptdmes  de  la  maladie 
de  Basedow.  Pour  Joffroy  au  contraire,  ainsi  que  pour  Ballet,  on  aurait  affaire 
k  deux  maladies  nerveuses  distinctes,  sans  relation  de  cause  elTet.  —  La  fre- 
quence relative  de  ces  cas  est  telle  qu'il  semble  bien  que  le  tabes  exerce  une 
action  directe  sur  I'apparition  de  la  maladie  do  Basedow.  On  pourrait  k  la 
rigueur  admettre  que  cette  dernierc  survient  ici  de  la  nu^me  faQonque  Thysterie 

(')  Mkndel.  Nmrol.  CaninilhL,  lOOI. 

(*)  MifiAtiEAU.  Ccntralhl.  f.  yynxknl.,  J"  fevrier  HH»2. 

(•■•)  J.  Tkissikh.  Lyon  mcdiatl,  10  fevrior  1S8i. 

(*)  Barik,  Soc.  rndd.  den  hop.  de  Pnj-is,  s6;inco  du  \  i  flocemliio  1888. 
(^)  .loFFHOY.  Sue.  mcd.  des  Mp.  de  Paris,  s6aiicc  du  14  dccembre  1888. 
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dans  le  tabes  ou  dans  la  sclerose  en  plaques,  mais  dans  Tignorance  ou  nous 
sommes  de  la  verilable  nature  de  la  maladie  de  Basedow,  on  ne  saurait  rejeter 
a  priori  Tidee  qu'elle  puisse  Uve  caus6e  par  des  16sions  anatomiques  du  sys- 
teme  nerveux  dues  aux  progres  du  processus  tabetique.  Un  fait  d  apparence 
connexe  est  assez  important  a  signaler.  Charcot  a  montre  que,  dans  le  tabes,  la 
tachycardie  est  frequente  et  qu'il  n  est  pas  rare  d'observer  des  malades  ayant 
100  et  120  pulsations;  peut-6tre  s'agit-il  la  d'un  degre  infiniment  attenue  des 
l(^sions,  qui  dans  d'autres  cas  am6nent  la  maladie  de  Basedow.  Quant  aux 
resultats  deFexamen  n6croscopique  dans  ces  cas  de  coincidence  du  tabes  et  de  la' 
maladie  de  Basedow,  ils  sont  variables.  Dans  un  cas,  P.  Marie  et  G.  Marinesco(') 
out  observe  une  alteration  tr6s  nette,  dans  le  bulbe,  du  faisceau  solitaire;  or, 
on  sait  que  Mendel  (-)  a,  dans  une  observation  de  maladie  de  Basedow,  con- 
state Texistence  d'une  degeneration  du  faisceau  solitaire  et  du  corps  resti- 
forme;  il  est  done  possible  que  cette  16sion  du  faisceau  solitaire  ait  joue,  dans 
ce  cas,  un  r6le  dans  la  production  des  symptomes  basedowiens.  II  est  vrai 
qu'a  la  rigueur  cette  lesion  pourrait  etre  purement  et  simplement  rattach^e 
aux  crises  gastriques  dont  soufTrait  cette  malade.  D'auLre  part,  JolTroy  et 
Achard  dans  une  autopsie  de  tabes  avec  maladie  de  Basedow,  n'ont  rien 
constate  d'analogue.  II  est  done  necessaire  d'attendre  de  nouvelles  recherches 
sur  ce  sujet.  On  pourrait  aussi  se  demander  si  les  lesions  du  grand  sympa- 
thique,  dont  I'existence  est  fort  probable  au  cours  du  tabes,  ne  joueraient  pas 
un  role  important  dans  la  production  du  syndrome  de  Basedow  associe  a 
I'ataxie  locomotrice. 

De  ces  troubles  cardio-vasculaires  nous  rapprocherons  I'abaissement  frequent 
de  la  temperature  centrale  que  P.  Marie  et  Guillain(^)  out  constate  chez  les 
tabetiques. 

VI.  Appareil  cerebral.  —  En  outre  de  I'hemiplegie  qui  a  deja  6te  signalee  a 
propos  des  troubles  de  la  motilite  et  de  certaines  manifestations  relevant  de 
rhyst^rie  concomitante,  il  n'est  pas  rare  d'observer  des  symptdmes  dus  a  la 
participation  des  centres  encephaliques. 

Differentes  formes  d'accidents  convulsifs  ont  ete  signalees;  les  uns  sont 
constitues  par  des  altaques  apoplectiformes  qui  peuvent  6tre  tout  a  fait  ana- 
logues a  celles  de  rii^morragie  ou  du  ramollissement  cerebral,  ces  attaques 
ont  et6  surtout  etudiees  par  Lecoq,  Giraudeau,  Kahler,  Bernhardt,  etc...  ;  les 
autres  prennent  I'apparence  attaques  epilepli formes  partielles  ou  non,  quel- 
quefois  m6me  tout  a  fait  analogues  a  celles  de  Tepilepsie  vraie.  Hoffmann 
pense  qu'il  s'agit  \k,  dans  certains  cas,  d'une  epilepsie  d'origine  vaso-motrice 
sous  la  dependance  directe  des  lesions  du  tabes  dans  le  bulbe  ou  dans  la  pro- 
tuberance. 

Les  troubles  psychiques  sont  6galement  assez  frequents ;  dans  certains  cas 
ils  sont  tr6s  accentues,  et  Dieulafoy  a,  chez  quelques  malades,  decrit  une  «  folic 
tabetique  )>.  Parisot  (*)  a  plus  recemment  appele  I'attention  sur  une  forme 

(')  P.  Maiue  et  G.  Marinesco.  Coincidence  du  tabes  etde  la  maladie  de  Basedow;  autopsie. 
Revue  neurol.,  1895,  n"  10,  p.  250. 
(*)  Mendel.  Deutsche  med.  Wochenschr.,  1892,  p.  89. 

(*)  A.  JoFFHOY  et  Ch.  Achaud.  Maladie  de  Basedow  et  tabes;  autopsie.  Arch,  de  .med. 
exper.,  \"  inai  1893,  p.  404. 
(*)  P.  Mahie  et  GuiLLAiN.  Soc.  de  neurol.,  4  juiliel  1901. 
{^)  Paiusot.  Bevue  med.  de  VEst,  1897. 
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speciale  de  d^mencc  chez  les  lab6liques,  dislincte  de  la  paralysie  g6nerale  et 
caracL^risee  par  I'affaiblissement  marqu6  des  I'aculU^s  intellectuellcs,  de  la 
mc^moire,  de  la  volonle,  du  jugemeni,  de  ratlenlion,  par  la  perte  en  un  moL  de 
loute  activite  menlale.  II  est  en  effet  inconlcsLable  que  certains  tab6tiques 
pr6sentent  des  troubles  psychiques  qui  semblent  ind^pendants  de  la  sympto- 
matologie  ordinaire  de  la  paralysie  g6nerale  et  peuvent  6tre  tr6s  accentues. 
Quant  aux  changements  d'humeur,  k  I'irritabilite  des  tabetiques,  ils  ne  sem- 
blent pas  6tre  tr6s  di(T6rents  de  ceux  que  Ton  constate  chez  les  autres  malades 
atteints  d'afl'ections  chroniques. 

Lapartiela  plus  interessante  de  cette  question  est  cellequia  trait  aux  rapports 
du  tabes  et  de  la  paralysie  generale.  Ces  rapports  out  etc  remarques  depuis  de 
longues  annees;  c'est  surtout  Baillarger  (1862),  au  point  de  vue  clinique, 
Westphal  (ISO?)  ('),  au  point  de  vue  anatomique,  qui  les  onl  particulicrement 
signal6s.  Depuis  lors  de  nombreux  travaux  (*)  ont  paru  sur  ce  sujet,  et  il  est 
bien  etabli  que  d'une  part,  chez  certains  tabetiques,  on  volt  survenir  les  sym- 
ptomes  de  la  paralysie  gen6rale ;  d'autre  part,  chez  certains  paralytiques  gene- 
raux,  on  voit  survenir  les  symptomes  du  tabes.  En  outre,  on  constate  dans  un 
bon  nombre  d'autopsies  de  paralytiques  generaux  des  lesions  des  cordons  pos- 
terieurs  plus  ou  moins  analogues  a  celles  qui  s'observent  dans  le  tabes.  Parmi 
les  auteurs  qui  ont  rapports  des  I'aits  de  ce  genre,  il  faut  particulicrement  citer 
dans  ces  derni^res  annees,  Jofl'roy,  Raymond,  Flechsig  (^),  Fiirstner  (*),  qui 
ont  contribue  a  6tablir  dans  ces  cas  la  localisation  exacte  des  lesions  medul- 
laires.  Rabaut(''),  61eve  de  Joffroy,  a  soutenu  I'opinion  que  la  sclerose  m6dul- 
laire  que  Ton  rencontre  parfois  dans  la  paralysie  generale  est  diderente  de  la 
sclerose  tabetique,  que  la  lesion  primitive  siege  non  sur  les  racines  posterieures 
ou  la  meninge,  raais  sur  les  neurones  de  la  substance  grise;  aussi  les  zones  de 
sclerose  seraienl-elles  discontinues  et  sur  une  meme  coupe,  la  sclerose  serait 
diffuse  et  irr6guliere  avec  int^grite  relative  ou  absolue  des  racines  post6rieures 
ou  des  zones  de  Lissauer.  Enfin,  inversement,  Jendrassik  a  constate,  dans  le 
cerveau  de  quelques  tab(^tiques  ne  presentant  aucune  espece  de  troubles 
psychiques  pouvant  faire  penser  a  la  paralysie  generale,  des  lesions  des 
circonvolutions  cerebrales  fort  analogues  a  celles  de  cette  affection.  Plus 
recemment,  Nageotte  (")  a  observe  des  faits  analogues. 

De  tons  ces  faits  il  resulte  que  la  combinaison  des  lesions  des  cordons  poste- 
rieurs  avec  celles  de  la  paralysie  generale  est  fr^quente.  On  ignore  quel  est  le 
pourcentage  des  cas  de  tabes  dans  lequel  existent  des  lesions  cerebrales,  mais 
on  a  trouv6  que  le  nombre  des  cas  de  paralysie  generale  dans  lesquels  se  montrent 
des  lesions  m6dullaires  est  de  pros  de  75  pour  100.  Quant  a  la  question  de 
savoir  comment  survient  cette  combinaison,  elle  est  loin  d'cHre  cntieremeut 

(')  Westphal.  U('l)cr  Eikraiikiingen  des  RiickenmniUs  hci  ilcr  ;illgcnieineri  progressiyon 
Paralyse  der  Irrcn.  Archiv.  fiir  palliologiscke  Analomie,  XXXVIU,  XXXIX  el  XL,  el  Mdmoives 
in  Archiv.  f.  Pnych.,  VIII  el  XV. 

(*)  Voir  nolaminenl  la  discussion  a  ce  sujet  j'j  la  Soc.  mid.  des  hop.,  ou  im,  cnlre  Ray- 
mond, liALLET,  Joffroy,  etc. 

(5)  pLEcusir..  Isl  die  Tabes  iloi-siiniis  eine  SjsLcui  ErkiauUuufj;?  .\(;nrnln;,,!<rhef<  CrnlmlhlnU. 

1800,  n-  '2  el  ."5. 

('•)  Fi'iiSTNEit.  Zur  I'allioloyie  iwid  Palliolosrisclieu  Anatoiuie  der  prouressiv en  P.iralvse 
insl)esondere  uher  die  Veranderunyen  des  Riu  keiuuarkes  uiid  der  pcrlplicron  Nervon. 
Arch,  fiir  Phys.,  1X02,  XXIV.  p.  Ko. 

(•■')  Rabaut.  Thfesc  Paris,  I8!»8. 

(«)  Nageotte.  Sm:  de  hi<,L,  28  jauvier  1803,  cllhcsc  dc  Pans,  I8«.i. 
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resolue.  Pour  quelques  auteurs,  il  s'agiraiL  d'une  propagation  des  lesions, 
suivant  le  cas  du  cerveau  a  lamoelle  on  de  la  moelle  au  cerveaii.  Si  Ton  adopte 
I'opinion  d'apr^s  laqiielle  le  tabes,  de  m6me  que  la  paralysie  generale,  est 
une  lesion  d'origine  syphilitique,  il  devient  inutile  de  faire  intervenir  une  sem- 
blable  propagation  (hypothese  en  somme  pen  satisfaisante);  on  comprend  en 
effet  que  I'une  et  Tautre  l(5sions  (le  tabes  et  la  paralysie  g^n^rale  etant,  non  pas 
des  maladies,  mais  seulement  des  lesions)  sont,  non  pas  consecutives,  mais  pour 
ainsi  dire  contemporaines.  Elles  sont  paralleles  et  non  reliees  I'une  a  I'autre  par 
des  relations  reciproques  de  cause  a  effet;  ces  deux  sortes  de  lesions  sont  toutes 
deux  sous  la  dependance  directe  du  processus  syphilitique,  c'est  le  principal 
lien  qui  existe  entre  elles  :  les  donnees  r6centes  de  Texamen  cytologi({ue  du 
liquide  cephalo-rachidien,  en  rev^lant  la  meningite  avec  proliferation  lymphocy- 
taire  qui  existe  d6s  le  debut  de  I'une  et  de  I'autre  de  ces  affections,  ont  apport6, 
ce  semble,  a  cette  opinion  un  nouvel  appui.  Un  fait  doit  6tre  signale  au  point 
de  vue  anatomo-pathologique,  d'apres  Pierre  Marie,  c'est  que  la  16sion  des 
cordons  posterieurs  montre  des  corps  granuleux  beaucoup  plus  souvent  dans 
la  paralysie  g6nerale  que  dans  le  tabes. 

Quelle  que  soit  la  frequence  relative  de  la  coincidence  des  lesions  tabetiques 
et  de  celles  de  la  paralysie  generale,  il  ne  faudrait  pas  croire  que  tons  les 
tabetiques  soient  exposes  a  devenir  des  paralytiques  generaux.  Loin  de  la,  le 
plus  grand  nombre  d'entre  eux  conservent  tout  k  fait  intactes  leurs  facultes 
intellectuelles,  et  il  est  exceptionnel  que  dans  les  services  d'hopital  ou  se 
trouvent  un  grand  nombre  d'anciens  tabetiques,  on  soit  oblig^  d'en  faire 
passer  dans  les  services  d'alienes.  Au  contraire,  parmi  les  tabetiques  au  debut, 
cette  necessite  survienl  quelquefois.  II  semble  qu'il  y  ait  la  quelque  chose 
d'analogue  a  ce  qui  s'observe  pour  la  nevrite  optique  du  tabes,  qui  comme  on 
I'a  vu,  lorsqu'elle  doit  survenir,  se  montre  des  les  premieres  periodes  de  I'affec- 
tion  et  rarement  dans  les  periodes  tardives.  Des  troubles  mcntaux,  paraly- 
tiques ou  non,  semblent  se  montrer  tout  particulierement  dans  le  tabes  avec 
cecit6  d'apres  Leri;  il  semble  que  I'amaurose  dite  «  tabetique  »  soit  aussi 
proche  de  la  paralysie  generale  que  du  tabes  dorsal  :  paralysie  gen6rale, 
tabes  dorsal  et  amaurose  tabetique  seraient  trois  localisations  d'un  m6me 
processus. 

Marche  et  formes.  —  Quelque  tranchee  que  semble  etre  la  symptomalologie 
du  tabes,  on  est  bien  oblige  d'admettre,  quand  on  a  un  peu  6tudie  cette  affec- 
tion, qu'il  n'y  a  pas  deux  cas  de  tabes  qui  soient  identiques  I'un  b.  I'autre,  soit 
au  point  de  vue  clinique,  soit  au  point  de  vue  anatomo-pathologique;  c'est  dire 
que  si  les  formes  sont  innombrables,  la  marche  est  tout  aussi  loin  d'etre  unique. 
D'une  facon  generate,  on  a  cependant  I'habitude  de  distinguer  dans  revolution 
du  tabes  au  moins  trois  periodes:  la  p6riode  preataxique,  la  periode  ataxique, 
la  periode  de  confinement  au  lit.  Chacune  de  ces  periodes  pent  avoir  une  duree 
extrfimement  variable;  il  faut  m6me  admettre  que  le  tabes  peut  commencer 
dircctement  par  I'une  de  ces  trois  periodes,  de  mOme  que  son  evolution  reste 
parfois  limitee  a  I'une  d'entre  elles  seulement.  C'est  ainsi  par  exemple  que,  dans 
certains  cas,  la  paraplegic  survient  dans  la  periode  initiale  du  tabes,  les  malades 
se  trouvent  done  des  le  debut  confin6s  au  lit. 

D'autre  part,  il  n'est  pas  rare  de  rcnconlrcr  des  tabetiques  qui,  pendant  dix, 
quinze  ans  et  plus,  ne  prescntent  que  des  doulcurs  fulgurantes  et  la  perlc  des 
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reflexes  tendineux  sans  que  jamais  sc  montre  line  incoordination  v6rilablemenl, 
gSnanle. 

M6me  quand  les  malades  arrivent  a  la  periode  d'incoordinalion,  cc  trouble 
des  mouvcmenls  pent,  fort  bien  resler  ind6riniment  staiionnaire  el  ne  les 
empgchcr  nullement  d'aller  et  venir  comme  tout  le  monde  et  do  jouir  d'une 
sante  a  peu  pr6s  parfaitc,  les  ditT^rents  symptdmes  visc6raux  du  tabes  faisant 
d6faut  ou  n'exislanl  qu'a  I'^tat  de  vestige.  Ces  fails  ne  sont  d'ailleurs  pas  aussi 
rares  qu'on  le  croit,  ce  sonl  eux  qui  consliluenl  la  forme  henigne  du  tabes 
(Charcot,  Babinski,  Benedikt). 

II  est,  a  peu  pres  impossible,  dans  I'^tat  actuel  de  nos  connaissances,  lorsqu'on 
se  Irouve  en  presence  d'un  cas  de  tabes  au  debut,  de  dire  de  quelle  mani6re 
celui-ci  ^voluera.  On  pent  cependant,  jusqu'a  un  certain  point,  mettre  a  profit 
les  remarques  faites  par  certains  auteurs,  remarques  d'apr6s  lesquelles  les  cas 
oil  les  douleurs  sont  tres  vives  ne  presenteraient  g6n6ralement  pas,  dans  la 
suite  de  leur  Evolution,  des  accidents  medullaires  trop  intenses  (E.  Remak); 
il  en  est  de  meme  pour  les  cas  quid6s  le  debut  s'accompagnent  d'une  nevrile 
optique.  A  cette  regie  on  citerait  d'ailleurs  un  certain  nombre  d'exceptions. 

A  cote  des  formes  benignes,  il  faut  signaler  les  formes  graves  dans  lesquelles, 
malgre  tons  les  traitements,  on  ne  parvientpas  a  empecher  la  raaladie  de  suivre 
une  marche  rapidement  progressive,  au  point  qu'en  quelques  annees  on  voit  se 
derouler  les  plus  penibles  accidents  du  tabes.  On  a  d'ailleurs  vu  des  tabes 
benins  brusquement  aggraves  :  la  grossesse  jouerait  assez  souvent  ce  r6le 
(J.  Heitz).  Au  point  de  vue  de  la  predominance  de  tels  ou  tels  symptdmes, 
Brissaud  distingue  une  forme  commune  sensitivo-motrice,  une  forme  motrice 
pure  et  une  forme  sensitive  pure  :  c'est  dans  la  forme  sensitive  qu'on  rencon- 
trerait  d'ordinaire  le  plus  de  troubles  trophiques;  Rispal  et  Bauby  (')  admetlent 
cependant  une  forme  trophique. 

Au  point  de  vue  dela  localisation  des  lesions  et  par  consequent  des  symptdmes, 
il  y  a  lieu  egalemenl  de  distinguer  plusieurs  formes. 

Dans  le  tabes  cerehro-hulbaire,  il  y  a  predominance  des  manifestations  ducdt6 
des  nerfs  crSniens,  notamment  du  c6t6  des  yeux;  ce  n'est  d'ailleurs  pas  a  dire 
que  dans  cette  forme  les  troubles  psychiques  se  montrentavec  une  predilection 
particuli6re. 

Le  tabes  superieur  ou  cervical  est  celui  qui  frappe  surtout  les  membres 
sup6rieurs  et  beaucoup  moins  les  membres  inf6rieurs  (Weir  Mitchell,  Martins, 
Bernhardt,  Eichhorst,  etc.);  ces  derniers  peuvent  m6me  etre  a  ce  point 
indemnes  que  dans  certains  cas  le  r^flexe  rotulien  demeure  conserve. 

On  pourrait  m6me  peut-6tre,  au  moins  au  debut,  distinguer  d'autres  vari(^t6s 
de  tabes  suivant  la  localisation  du  processus  dans  I'axe  medullaire.  Dejerine 
et  Ingelrans  (^),  Jean  Heitz  (•')  ont  rapporl6  des  cas  de  tabes  dont  le  d6but  s'est 
fait  sous  I'aspect  d'une  16sion  du  c6ne  terminal.  Labb6  et  Sainton  (')  ont  decrit 
un  type  bulbaire  inf^rieur  caracl6rise  par  la  pr(^dominance  des  crises  gastriques 
et  laryngees. 

II  faut  evidemment  tenir  un  grand  compte  des  varietds  de  tabes,  au  point  de 
vue  de  revolution  de  cette  maladie;  comme  on  I'a  vu,  un  certain  nombre  de 

(»)  HisPAt,  (it  lUiiiiY.  Toulouse  mid.,  1!>()'2. 
(*)  iNfiEMtANs.  Th(!sc  (Ic.  I'ui'is,  18!)7. 
(5)  .1.  HErTZ.  Gaz.  hchd.  de  mid.,  \7,  Juillol  1002. 
(*)  Labbk  cl  Sainton.  Soc,  mcd.  des  hop.,  \'.H)\. 
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cas  reslonl  slationnairos,  d'aulrcs  progressenL  plus  ou  moins  vile;  ilcst  un  fail 
remarquable,  reconnu  aujourcrhui  par  la  pluparl  dos  neurologistes  el  surlequel 
Brissaud,  Marie,  onl  allire  raltenlion  ('),  c'est  la  diminulion  dans  ces  derni6res 
anneesde  la  gravite  du  tabes;  il  semble  certain  que  le  tabes  evolue  plus  lente- 
menl,  quelle  qu'en  soil  la  forme,  tabes  fruste  ou  tabes  classique,  que  son  evo- 
lution sarrele  souvent  et  qu'il  se  fixe  comme  une  infirmite  plus  ou  moins 
serieuse,  qu'il  est  i?i6me  parfois  regressif  et  pent  aboutir  k  une  sorte  de 
guerison  clinique  par  I'am^lioration  progressive  des  crises  douloureuses  et  de 
Falaxie,  qu'enfin  il  aboutit  raroment  au  tableau  du  tabes  complet,  do  Tataxie 
locomotrice  progressive  de  Duchenne.  P.  Marie  et  Mocquot  ont  recemment 
(^labli  une  statistique  curieuse  k  cet  ^,gard(^);  ils  ont  trouv6  que  sur  66  tab6- 
liques  dec6d6s  dans  le  service  deBicetre,  54,  soil  plus  de  la  moitie,  51 ,5  pour  100, 
etaient  morts  apr^s  60  ans;  sur  58  tabeliques  vivants,  25,  soil  43,1  pour  100,  ont 
plus  de  55  ans,  et  40,  soit  68,9  pour  100,  ont  plus  de  50  ans;  ces  chiffres  mon- 
tront  d'une  fagon  frappante  lafaible  gravite  du  tabes  quoad  vitam  ;  I'Sge  moyen 
qu'atteignent  les  tabeliques  n'est  pas  moindre  que  Vk^gc  terminal  moyen  des 
sujets  normaux.  C'est  sans  doule  a  Tapplication  precoce  et  energique  du  trai- 
tement  specifique  qu'il  faul  allribuer  celte  attenuation  de  la  gravity  du  tabes, 
bien  plus  qu'a  une  modification  heureuse  de  la  maladie  ou  du  terrain ;  Babinski 
pense  qu'en  outre  nous  savons  mieux  reconnattre  aujourd'hui  les  tabes  frustes 
et  que  cette  benignite  n'est  en  partie  que  relative.  Quoi  qu'il  en  soit,  la  mort, 
quand  elle  arrive,  survient  rarement  comme  suite  directe  d'accidents  tabeliques 
(crise  laryngee,  accidents  bulbaires  aigus  de  Hanoi  et  Joffroy,  accidents 
apoplectiformes  ou  ^pileptiformes,  etc.).  Le  plus  souvent,  la  mort  est  due  a 
un  processus  tout  dilferent,  ne  presentant  gu6re  de  relation  avec  le  tabes  : 
pneumonic,  tuberculosa  pulmonaire,  affection  cardiaque,  arl6rio-sclerose, 
affections  r6nales  ou  vesicales,  maladies  infectieuses  diverses,  h6morragie 
cerebrale.  C'est  ce  qui  explique  que  la  duree  du  tabes  soit  dans  un  bon 
nombre  de  cas  aussi  longue,  car  il  n'est  pas  rare  d'observer  des  malades  chez 
lesquels  I'alTection  dure  pendant  15,  20,  25  ans  et  davanlagc.  Dans  ces  cas, 
revolution  du  tabes  semble,  a  partir  d'un  certain  moment,  s'etre  compl^tement 
arretee. 

Anatomie  pathologique.  —  Dans  le  tabes,  on  pent  observer  des  lesions 
multiples  du  cdte  non  seulement  des  centres  nerveux,  mais  encore  des  difT6- 
rents  nerfs ;  il  est  done  de  toute  n6cessit6  de  passer  ici  en  revue  le  systeme 
nerveux  tout  entier.  Pour  etre  exact,  il  faut  aj outer  que  les  l(^sions  que  Ton 
Irouve  chez  les  tabeliques  ne  si^gent  pas  uniquement  sur  le  systeme  nerveux, 
mais  que  bien  d'aulrcs  organes  encore  peuvent  6tre  alteints.  Le  fait  n'a  rien 
d'6tonnant,  si  I'onveut  bien  accepter  la  maniere  devoir  qui  consiste  a  considerer 
le  tabes,  non  pas  comme  une  maladie  dans  le  sens  propre  du  mot,  mais  comme 
le  resultat  d'une  action  sp^ciale  de  la  syphilis  sur  le  systfeme  nerveux.  Rien 
n'emp6che,  en  effet,  que  cette  m6me  influence  de  la  syphilis  s'exerce  surd'autres 
organes  indepcndants  de  ce  systeme. 

A  une  certaine  epoque,  le  tabes  a  etc  considere  comme  une  maladie  de  la 

(')  Bri.ssaud,  Marie,  Raymond,  Joffroy.  Badinski,  Ballet.  Soc.  de  neurol.,  9  Janvier  I'JO'i. 
—  Discussion  h  la  Berlin.  Gesellsch.  /'.  Psych,  und  Nervenk.,  septembi'c  1902  :  Oppenheim, 
Bernhardt,  Kemak,  Jolly,  elc. 

(*)  P.  Marie  et  Mocquot.  Semaine  medicale,  28  octobre  1903. 
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moelle:  il  est  de  fait  que  dans  cette  affection  les  16sions  m^dullaires  comptent 
parmi  les  plus  prononcees  et  les  plus  faciles  k  constater,  mais  ce  serait  une 
grave  errcur  d'en  inferer  que  ces  lesions  constituent  a  proprement  parler  la 
base  du  tabes.  Ces  reserves  etant  faites,  il  faut  reconnaitre  que  les  traditions 
ayanlcoursen  nosographie  sonttclles,  a  I'heure  actuelle,  qu'il  serait  impossible, 
dans  un  traite  de  Pathologic  interne,  de  ne  pas  decrire]  le  tabes  parmi  les 
maladies  de  la  moelle  et  comme  une  maladie  de  la  moelle. 

Dans  la  description  de  I'anatomie  pathologique  de  cette  affection,  nous 
devrions  done  passer  en  revue  separement  les  lesions  d'un  certain  nombre 
d'organes,  tout  en  rappelant  que,  quoiqu'elles  appartiennent  bien  au  cadre  de 
cette  affection,  elles  sont  loin  de  se  trouver  chez  tons  les  tab^tiques.  Mais 
comme  ces  lesions  des  differents  organes  out  deja  el6  etudiees  a  propos  des 
symptomes  constates  sur  chacun  de  ces  organes,  il  devient  inutile  d'en  donner 
de  nouveau  la  description,  et  nous  n'aurons  en  vue  ici  que  le  processus  tab6tique 
.  proprement  dit  evoluant  dan^  le  syst^me  nerveux. 

I.  Moelle.  —  A  Texamen  macroscopique,  dans  les  cas  ot  le  tabes  existe 
depuis  un  temps  suffisamment  long,  on  constate  souvent  tres  nettement 
un  certain  degr6  d'atrophie  de  la  moelle,  parfois  une  augmentation  dans  la 
consistance  de  celle-ci,  et  m6me,  au  niveau  du  cordon  posterieur,  un  peu  de 
retraction. 

Quelquefois  on  pent  deja,  a  travers  les  meninges,  apercevoir  une  modification 
dans  la  coloration  de  cette  r%ion;  elle  estgrise  ou  d'un  gris  tirant  surlejaune, 
d'ou  le  nom,  souvent  employe  pour  designer  le  tabes,  de  degeneration  grise  des 
cordons  posterieurs. 

Cette  m6me  coloration  grise  se  retrouve  le  plus  souvent  sur  les  racines poste- 
iieures\  celles-ci  sont,  dans  les  cas  suffisamment  avances,  minces  etatrophiees, 
contrastant  ainsi  beaucoup  avec  les  racines  anterieures,  qui  out  conserve  leur 
coloration  et  leurs  dimensions  normales.  C'est  sur  les  racines  des  regions 
inf6rieures  de  la  moelle  et  surtout  sur  celles  de  la  queue  de  cheval  que  ces 
alterations  sont  le  plus  prononcees. 

Dii  c6te  des  meninges,  il  faut  citer  tout  particuli6rement  I'opacit^  de  la  pie- 
mere;  cette  opacity  n'existe  d'ailleurs  que  dans  la  region  posterieure  de  la  pie- 
mere  et  surtout  dans  le  segment  dorsal  (P.  Marie  et  Guillain).  La  dure-mere  est 
en  g6n6ral  indemne,  sauf  lorsque  la  pie-mere  est  elle-meme  fortement  inte- 
ress6e,  et  alors  la  surface  interne  de  la  dure-mere  pent  presenter  avec  elle 
quelques  adherences,  surtout  a  sa  region  ant^rieure.  Au  microscope,  on  voit 
la  pie-mere  et  I'arachnoide  infiltrees  de  petites  cellules  rondes  k  gros  noyau 
opaque  qui  sont  des  lymphocytes;  ces  cellules  forment  un  manchon  autour  des 
vaisseaux  et  surtout  dans  la  parol  des  veines  superficielles  (Nageotte). 

Le  liqidde  cephalo-rachidien  serait  toujours  plus  abondant  que  normalement, 
souvent  m6me  d'une  fagon  tres  marquee  (Erb)  :  ses  principaux  caraclercs 
physiques  et  chimiques  sont  peu  modifies,  sa  transparence  est  normale,  son 
point  cryoscopique,  son  contenu  en  chlorure  de  sodium  et  en  albumine 
demeurent  a  peu  pr6s  normaux  d'apr6s  Leri(');  d'apr^s  Guillain  et  Parant(») 
la  quantitd  d'albumine  augmenterait  sensiblement  dans  le  tabes  et  la  paralysie 
generale;  de  plus  Woifl",  Widal  et  Sicard,  Guillain  et  Parant  ont  constamment 

(')  Lkhi.  ArrliivcH  dc  mcdecine,  avril  1002. 

(*)  Guillain  el  I'ahant.  Uevuc  ncurolofj.,  avril  \'M)T,. 
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lrouv6  dans  le  liquitle  de  ces  malades  iine  cerlainc  quanlilc  de  s6rine  qui 
n'existe  pas  normalomenl.  Seul  rcxamen  cytologi(iuo  du  liquide  cephalo- 
rachidien  a  acquis  dans 
ces  dernieres  annees 
une  importance  capi- 
tale  pour  le  diagnostic 
du  tabes  a  la  suite  des 
examens  de  Widal,  de 
R.  Monod,  de  Sicard  et 
Ravaut  (Soc.  med.  des 
hop.,  Janvier  1901) :  ces 
auteurs  ont  toujours 
trouve  dans  le  liquide 
cephalo-rachidien  des 
tabetiques  centrifuge 
un  tres  grand  nombre 
de  lympliocytes,  et  cela 
des  les  premieres  pe- 
riodes;  ces  recherches 
ont  6t6  confirmees  par 
de  tres  nombreux  au- 
teurs, entre  autres  par 
Babinski  et  Nageotte 
(56  cas),  par  Sicard 
(15  cas),  par  Marie  et 
Crouzon,  par  Laignel- 
Lavastine,  etc.,  etc.  ; 
seuls  Armand-Delille  et 
Camus,  Ballet  {Soc.  de 
netcroL,  levrier  et  mars. 
1905)  ont  trouve  des 
cas  nombreux  de  tabes 
sans  lymphocytose. 

Quan(^on  examine  au 
microscope  des  coupes 
de  la  moelle,  on  constate 
que  le  cordon  poste- 
rieur  est,  de  chaque 
c6te,  le  si6ge  d'altera- 
tions  manifestes.  Dans 
certains  cas,  le  proces- 
sus est  tellement  pro- 
nonce,  que  presque  tou- 
te  I'etendue  de  ce  cor- 
don est  atteinte,  et  Ton 
comprend  que  quelques 
auteurs  aient  cru  que 

les  lesions  du  tabes  sont  tout  fait  diffuses.  —  En  rt^alile,  si  Ton  examine  avec 
soin  les  cas  type's  do  cette  affection,  on  ne  tarde  pas  k  se  convaincre  qu'il  s'agit 


Fig.  218.  —  Cloiipes  de  la  rnoellc  dans  nn  cas  de  tabes  Ires  ancicn 
avec  16sions  scliireiiscs  li'rs  iirononcees  (Led...)- 
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I'm..  219.  —  (.'.oiiiics  (h;  1)1  iiKjcllc  (Ifiiis  III!  ciis  lie  liilics  oiVlcs  Irsions  sclorcuses  n'ont  filieiiit 

(lu'iiiie  iiilciisilc  inoycnnc  (Hig...). 

(Les  niccssiles  do  la  misc  on  \)i>f!('s  oul  oiillg^  ii  Irnnsposcr  ccs  roupes  dc  mocllc.  Ifs  numcros  places 
a  cole  dc  cliacuric  n''l(il)lisscnl  I'onlrc  de  succcssloti  cn  allanl  df  haul  en  has.) 


Fic.  250.  —  Coupes  tin  lu  iiioello  dans  uii  cas  de  lubes  avec  cecilc  (.Souoh...) ;  siiivanl  la  rrj,'le  prcsqiic 
generale  les  lesions  flu  cordon  poslerieur  sont  ici  cxtrC'niemenl  legercs  bieu  (jue  le  tabes  cut  eu  dans  ce 
cas  une  longue  duruc. 
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la  d'un  processus  on  grande  parlie  systemaLique.  En  effet,  cerlains  lerriloires 
sonL  IVappes  les  premiers,  d'auLres,  au  contraire,  sonl  respectes  jusque  dans  un 
stade  trcs  avance.  Parmi  les  parties  du  cordon  poslerieur  qui  sont  les  premieres 
atteintes,  11  fauL  ciler  : 

A)  Les  bandeleltes  externes.'  —  G'est  a  Charcot  et  Pierrel  que  revient 
riionneur  d'avoir  monlre  que  dans  le  cordon  posterieur  il  existc,  dans  le 
tiers  externe  du  faisceau  de  Burdach,  une  bandelette  dont  la  d6g6nerescence 
est  pr6coce  au  cours  du  tabes.  Cette  bandelette  est  dirigee  d'avant  en  arri6re, 
de  dedans  en  dehors,  et  jusqu'a  un  certain  point  pent  6tre  consideree  comme 
parallele  a  la  corne  posterieure. 

B)  Les  faisceaux  de  Goll.  —  La  degeneration  de  ceux-ci  pent,  dans  les  cas 
jeunes  ou  dans  certaines  varietes  anatomiques  de  tabes,  6tre  tres  pen  marqu6e, 
au  contraire  se  montrer  tres  intense  dans  d'autres  cas;  lorsque  cette  degene- 
ration est  suffisamment  nette,  elle  occupe  en  general  toute  la  hauteur  de  ces 
faisceaux,  Leur  degenerescence  peut  etre  secondaire,  mais  elle  pent  aussi 
dependre  d'une  lesion  locale  primitiye  dans  le  tabes  cervico-dorsal  (Philippe). 

C)  Les  zones  de  Lissauer.  —  Ces  zones,  qui  sont  situees  la  peripherie  de 
la  moelle,  coifTant  I'extremite  de  la  corne  posterieure  et  s'etendant  tres  pen  le 
long  des  bords  interne  et  externe  de  celle-ci,  sont,  comme  on  le  salt,  composees 
de  fibres  fines  qui,  des  les  premiers  stades  du  tabes,  degenerent  et  dispa- 
raissent.  C'est  la  lesion  de  la  portion  externe  de  ces  zones  qui  a  ete  a  tort  consi- 
deree par  certains  auteurs  comme  denolant  une  sclerose  du  cordon  lateral. 

Telle  est,  avec  quelques  variations,  la  disposition  des  lesions  medullaires 
dans  les  cas  de  tabes  dans  lesquels  Tautopsie  a  ete  faite  assez  pr^s  du  debut 
de  TafTection.  Lorsque  revolution  a  efe  plus  complete,  les  territoires  envahis 
s'etendent  et  vont  meme,  en  se  rapprochant,  jusqu'a  se  confondre. 

Quelque  accentuee  que  soit  cette  diffusion  des  lesions,  on  peut  cependant 
constater  que,  suivant  les  cas,  certains  groupes  de  fibres  jouissent  d'une  resis- 
tance toute  particuliere  et  persistent  plus  ou  moins  intacts  pendant  fort  long- 
temps  (Striimpell).  Parmi  ces  faisceaux,  il  fautciter  : 

a)  Un  petit  territoire  en  forme  d'ellipseallongeequi  dans  la  region  lombaire  se 
trouve  a  cheval  sur  le  sillon  posterieur  a  peu  prfes  a  Funion  du  tiers  posterieur 
avec  les  deux  tiers  posterieurs ;  ce  territoire  se  nomme  la.  zone  mediane  de  Flechsig; 

b)  La  region  tout  k  fait  anterieure  du  cordon  posterieur,  tout  le  long  de  la 
commissure  posterieure  et  de  la  base  et  du  col  de  la  corne  posterieure 
{faisceazi  cornn-commissiiral  de  Pierre  Marie) ; 

c)  L'angle  postero-externe  du  cordon  posterieur  [bandelette  peripherique  ou 
faisceau  deHoche);  la  conservation  de  ce  dernier  territoire  est  moins  prolongee 
que  celle  du  territoire  b  ; 

d)  La  partie  tout  a  fait  posterieure  et  mediane  de  chaquc  cordon  posterieur 
dans  la  moelle  sacree  {triangle  de  Gombanlt  el  PIdUppe). 

En  general,  ces  alterations  de  la  substance  blanche  sont  symeiriques;  dans 
quelques  cas  cependant  elles  sont  un  peu  plus  accentuees  d'un  cdte  que  de 
I'autre.  Elles  consistent  surtout  en  une  proliferation  conjonctivc  ou  nevroglique 
formant  un  feutrage  aulour  des  fibres  nerveuses  atrophiees,  donnant  i)lus 
rarement  a  la  coupe  un  aspect  reticule  quand  les  fibres  out  disparu.  Ces  lesions 
ne  se  presentent  pas  localement  comme  des  lesions  de  degeneration  walierienne, 
car  la  myeiin(^  s'iunincit  et  disparait  alors  que  le  cylindre-axe  persiste  encore 
pendant  quel([ue  t('mi)s  (Dejerine);  mais  il  peut  exisler  nn  processus  de  dege- 
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nrralion  >vallcrioniio  dans  les  regions  haiiles  de  la  moelle  a  la  suite  dc  la  lesion 
des  dUTerentes  fibres  des  cordons  posLerieurs  dans  les  regions  sous-jacentes. 
Les  corps  granuleux  sonl  relalivement  rares,  moins  que  la  lesion  ait  6volu6 
lr6s  rapidement  ou  quo  Ic  nialade  soit  mort  d'une  maladic  intercurrente  k  une 


Fifi.  231.  —  Coupes  de  la  moelle  d'un  cas  de  labes  (Audib.)  dans  lequel  les  lesions  sclereuses  sonl. 
beancoiip  plus  prononcees  dans  la  moilie  droile  du  cordon  poslerieur  que  dans  la  gauche. 


date  assez  rapproch^e  du  debut  de  son  tabes  (P.  Marie).  Les  alterations  vascu- 
laires  sont  variables,  mais  constantes  :  la  paroi  des  vaisseaux  est  plus  ou  moins 
epaispie  et  leur  lumi6re  r^tr^cie,  on  constate  d'ordinairc  des  16sions  inflamma- 


Fifi.  252.  —  A,  colonne  de  Clai-ke  sur  la  coupe 
transversalc  d'une  moelle  normale:  on  y  re- 
marquera.  outre  I'exislence  des  cellules,  une 
teinlc  grisedue  aux  fines  (ibres  nerveuses  con- 
tenues  normalemcnt  dans  celle  region;  —  B, 
cordon  poslerieui-  sain. 


Fig.  233.  —  A',  colonne  de  Clarke  sur  la  coupe 
Iransversale  d'une  moelle  lal)ctif|ue,  la  Icinle  grisc 
a  disparu  par  suite  de  la  destruction  des  lines 
fibres  nerveuses  au.xquelles  celtc  leinte  etail  due. 
Les  cellules  nerveuses  sont  conservees  ;  —  B',  cor- 
don posterieur  altcre;  —  C,  col  de  la  come  posle- 
rieure;  —  D'  cordon  lateral. 


toires  d'endo  et  de  p6riart6rite  et  surtoul  d'endo  et  de  periphlebite  avec  accumu- 
lation de  lymphocytes  dans  toutes  les  couches  de  la  paroi. 

Quant  a  la  sicbslance  grise^  ses  lesions  sont  moins  connucs,  bien  qu'elles 
aient  616  etudiecs  par  un  certain  nombre  d'auteurs,  notamment  par  Piorret  el 
par  Lissauer. 

a)  Dans  la  come  anterieure,  des  alterations  doivent  exister,  mais  on  ne  les 
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connail  guerc,  cL  encore!  que  dans  les  cas  oil  on  conslale  pcndanl  la  vie  I'exis- 
tence  d'amyolrophies  plus  ou  moins  prononrees.  Mfime  dans  des  cas  d'alrophie 
musculaire,  Dejerine,  Nonne,  Goldscheidcr,  Miralli6  onL  trouv6  inlacLcs  les 
cellules  des  cornes  anlerieures;  Charcot  el  Pierret,  Leyden,  Condoleon, 
SchalTer,  Buzzard,  Chretien  et  Thomas  ont,  au  contraire,  toujours  trouve  les 
I'ormes  les  plus  varices  de  la  d6g6n(^rescence  cellulaire. 

(3)  Dans  les  colonnes  de  Clarke,  Lissauer  a  montr6  que  le  reticulum  de  fibres 
nerveuses,  ordinairement  tr6s  abondant  dans  leur  int^rieur,  disparatt  presque 
enli^rement,  tandis  qu'au  contraire  les  cellules  ganglionnaires  sont  tout  h  fait 
indemnes.  D'apr6s  Lissauer,  a  la  p6riode  de  debut  du  tabes,  cette  d6g6n6ration 
des  fibres  du  reticulum  est  beaucoup  plus  accentuee  pour  le  cote  externe  des 
colonnes  de  Clarke. 

La  come  posterieure  pr^sente  6galement  des  lesions,  mais  celles-ci  sont  pen 
etudiees  dans  leur  detail ;  cette  lacune  est  fort  regrettable,  car  il  est  vraisem- 

blable  que  ces  lesions, 
quand  on  les  connaitra 
mieux,  pourront  cxpli- 
quer  I'alteration  d'un 
certain  nombre  des  fais- 
ceaux  du  cordon  poste- 
rieur  au  cours  du  tabes. 
On  sait  seulement  que- 
les  fines  fibres  horizon- 
tales  de  la  substance  ge- 
latineuse  et  de  la  sub- 
stance spongieuse  dispa- 
raissent  plus  ou  moins 
completement  ainsi  que 
les  grosses  collaterales 
reflexes  qui  traversent  la 
base  de  la  corne  poste- 
rieure. 

Le  canal  central  est 
souvent  obstru6  par  une 
sorte  de  proliferation  des  cellules  de  Fependyme,  frequemment  aussi  il  est 
dilate.  II  existe  parfois  une  sorle  de  syringomyelic,  comme  font  dit  quelques 
auteurs  (Nonne,  Eisenlohr)  ('). 

IL  —  Dans  le  bulbe,  on  voit  se  continuer  les  alterations  des  cordons  post6- 
rieurs  m^dullaires,  tant  au  niveau  des  cordons  de  Goll  qu'au  niveau  des  cordons 
de  Burdach.  Quant  aux  autres  alterations  du  bulbe,  elles  ont  ete  signalees  ^ 
propos  des  diffdrents  symptdmcs  bulbaires  et  il  n'y  a  pas  lieu  d'y  revcnir  ici. 

III.  —  Le  cerveau  est  loin  d'etre  indemne,  mfime  dans  les  cas  qui  ne  se  font 
remar([uer  par  aucun  symptome  d'ordre  psychique.  En  elTet,  Jendras- 
sik(2)  a,  comme  on  I'a  d6ja  vu,  montre  dans  deux  cas  de  tabes  qu'il  existe 
des  lesions  fort  analogues  a  celles  de  la  paralysie  generale  des  alicnes,  c'est- 
a-dirc  consistant  dans  la  disparition  des  fibres  nerveuses,  a  I'intdrieur  des  cir- 


FiG.  2oi.  —  Coupe  d'une  mooUe  de  tal)cs  viilgaire  dans  laquelle  le 
maximum  des  lesions  siegeait  a  la  region  dorso-lombaire.  Dessinee 
et  communiquee  par  G.  Marinesco.  —  Renflemenl  cervical.  —  On 
constate  de  la  fa^on  la  plus  nette,  sur  cetlc  coupe,  I'alteration  des 
zones  de  Lissauer  et  celle  des  faisceaux  de  Burdach  et  de  Goll. 
Mais  le  fait  le  plus  interessant  consiste  dans  I'enorme  16sion  de 
la  corne  post6rieure  dont  le  reseau  des  fibres  nerveuses  a  pour 
ainsi  dire  completement  disparu;  cette  particularite  a  616  trcs 
exaclement  rendue  par  G.  Marinesco  dans  son  dessin. 


(*)  Nonne.  Silzuns;  des  iirzlliclien  Vereins  in  Hamburg,  \i  juin  1892.  Analyse  in  Neurol. 
Ccntralbl.,  18!)'2,  p.  455. 

(*)  JendiiAshik.  DciUsckes  Arch.  /'.  klin.  Med.,  XLIII,  1888. 


TABES  DORSUALIS. 


7(55 


convoluLions  cercbrales.  Gc  seraicnL  surlouL  les  circonvolulions  poslcrieurcs 
et  infei-ieures  qui,  crapres  cet  aulcur,  seraient  Ic  plus  (Vcqucmmenl  aLLcinles. 
Nag-coLte  (')  a  observe  dans  le  cerveau  cle  quelqucs  tabetiqucs,  mais  non  de 
lous,  des  lesions  nevrogliqucs  el  vasculaires  diffuses  analogues  a  celles  de  la 
paralysie  generale;  Philippe  et  Decroly(*)  nont  pas  retrouve  de  semblables 
lesions. 

Des  alterations  de  m6me  nature  ont  ete  trouvees  dans  Ic  cervelel  par  Jen- 
drassik;  JcUinek  les  a  trouvees  specialement  dans  le  noyau  dentele. 

IV.  —  Ouant  aux  racines  post6rieures  qui,  nous  Tavons  dit,  so  montrent, 
dans  les  cas  un  peu  avances,  atrophi6es  et  jaunatres,  elles  peuvent,  surtout 
dans  les  cas  recents,  ne  presenter  a  I'oeil  nu  aucune  alteration.  Avec  I'aide  du 
microscope,  on  parvient  cependant,  m6me  dans  ces  cas,  a  constater  dans  leur 
interieur  des  alterations  plus  ou  moins  prononc6es  des  fibres  nerveuses.  Enfin 
dans  certains  cas,  notamment  dans  ceux  rapportes  par  Raymond  (^),  Marinesco, 
il  aurait  ete  impossible  de  trouver  aucune  lesion  de  ce  genre.  Bien  qu'il  soil 
impossible  de  s'inscrire  en  faux,  a  priori,  contrc  des  faits  provenant  d'observa- 
teurs  distingues,  il  convient  de  I'aire  remarquerque  la  recherche  des  alterations 
des  racines  post6rieures  est  assez  malaisee,  par  suite  de  I'existence,  ci  I'etat 
normal,  dans  leur  interieur,  de  fibres  fines  plus  ou  moins  nombreuses.  Les 
resultats  negatifs  trouv6s  par  quelques  auteurs  ne  signifient  done  nullement 
que,  en  realite,  les  lesions  des  racines  posterieures  puissent,  dans  un  cas  de 
tabes  typique,  faire  absolument  defaut.  Du  moins,  pour  qu'une  notion  de  ce 
genre  doive  6tre  consideree  comme  parfaitement  etablie,  il  I'audrait  qu'elle  fOt 
appuyee  sur  des  documents  plus  nombreux  que  ceux  dont  on  dispose  actuelle- 
ment.  Jusqu'a  nouvel  ordre,  il  semble  que  Ton  puisse  considerer  les  lesions  des 
racines  posterieures  comme  elant  de  regie  dans  le  tabes  vulgaire.  Elles  consis- 
tent gen^ralement  en  atrophic  simple  sans  d(3gen6rescence  wallerienne,  les 
gaines  de  myeline  disparaissent  plus  ou  moins  completement,  certaines  fibres 
sont  r6duites  a  une  gaine  de  Schwann  vide,  d'autres  k  un  cylindre-axe  plus  ou 
moins  net  et  a  une  gaine  de  myeline  fragmentee  en  blocs  ou  en  granulations, 
de  sorte  qu'elles  sont  tantot  amincies,  tantot  volumineuses;  toutcs  ces  lesions 
sont  diversement  melangees  dans  une  mSme  racine.  Nageotte  a  decrit  des 
foyers  cavitaires  dans  des  nerfs  radiculaires  atteints  de  peri  et  d'endon^vrite. 

Les  racines  anterieures  sont  parfois  alt6rees  aussi,  surtout  dans  les  tabes  avec 
amyotrophies,  mais  toujours  beaucoup  plus  l^gerement. 

V.  —  Les  ganglions  spinaux  pr^senteraient  des  l(5sions  multiples,  mais  non 
constantes,  consistant  dans  la  degeneration  de  leurs  fibres  nerveuses  et  dans 
Tatrophie,  la  pigmentation  ou  la  retraction  de  leurs  cellules  ganglionnaircs, 
I'epaississement  de  leur  tissu  conjonctif,  de  dilatations  parfois  considerables 
de  leurs  vaisseaux;  Bourdon-Luys,  Oppenheim-Siemerling,  Wollenberg,  Ran- 
som, Stroebe  (*),  etc.,  ont  trouve  ces  I6sions,  mais  Marinesco  n'a  pas  trouve 
d  alterations  des  ganglions  spinaux  dans  un  cas  de  tabes  qu'il  a  examine  a  ce 
point  de  vue  special,  et  dans  une  etude  plus  recente  (^)  il  a  note  I'inconstance 
et  la  faible  intensite  ordinaire  des  alterations  des  cellules  ganglionnaircs. 

(')  Nageotte.  Thc'se  de  Paris,  1893. 

(*)  Philippe  et  Decroly.  Congres  intern.,  Paris,  1900. 

(5)  Raymond.  Topographic  des  lesions  spinales  du  tabes  au  d6bul.  Revue  de  med.,  1891. 

(*)  Stroehe.  Neurol.  Cenlvalhl.,  1894. 

(')  Marinesco.  Presse  med.,  3  octobre  1901. 
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Schafter  ('),  Juliusberger  et  Reyer(^),  Maragliano  (•^)  onL  lroiiv(^  les  cellules 
gang-lionnaires  generalemenL  intactes. 

VI.  —  Les  nerfs  p6riph6riques  sont  le  siege  d'allerations  Ires  frequentes  el 
ordinairemcnl  assez  accenluees  (Weslphal,  Pierret,  Dejerine,  Pilres  etVaillard, 
Oppenheim  el  Sicmerling,  JolTroy  et  Achard,  etc.).  Ces  alL6raUons  consislenl 
dans  la  destruction  d'un  certain  nombre  de  fibres  nerveuses.  Elles  siegent  en 
gen<^ral  dans  les  fins  rameaux  nerveux,  plus  parliculieremenl  peut-6tre  dans 
ceux  des  membres,  bien  que  tons  les  nerfs,  m(?me  les  nerfs  bulbaires,  puissent 
en  6tre  atteints.  La  n6vrite  peripherique  du  tabes  ne  se  cantonne  pas,  comme 
I'ont  cru  quclques  auteurs,  uniquement  sur  les  fibres  sensitives.  Cette  opinion 
avait  et6  soutenue  par  les  auteurs  qui  veulent  faire  du  tabes  une  affection  sp6- 
ciale,  systematique  de  tout  le  systeme  scnsitif.  II  est  certain  qu'on  pent  aussi 
rencontrer  ces  lesions  sur  des  ramuscules  exclusivement  musculaires.  Pour  les 
auteurs  qui  cherchent  a  faire  concorder  les  donnees  do  la  pathologic  nerveuse 
avec  les  lois  de  Waller,  ces  nevrites  periph^riques  seraient  dues  aux  aIt6rations 
des  ganglions  spinaux;  c'est  I'opinion  soutenue  notamment  par  Babinski,  Darier, 
puis  par  P.  Marie.  Pour  D6jerine,  il  s'agirait  la  de  v6ritables  n6vrites  primi- 
tives se  produisant  directement  au  niveau  des  fines  branches  nerveuses.  II 
est  certain  que  plus  on  remonte  vers  la  moelle  et  moins  les  lesions  sont  appa- 
rentes  dans  les  troncs  nerveux,  h  tel  point  que  les  gros  troncs,  le  sciatique, 
par  exemple,  ont  pu  Stre  consideres  comme  tout  fait  indemnes.  II  faut  d'ail- 
leurs  tenir  compte  de  rimpossibilit6  ou  Ton  est  actuellement  de  conslater  les 
lesions  du  cylindre-axe,  et  attendre  qu'une  technique  plus  perfectionnee  per- 
mette  cette  constatation,  pour  considerer  cette  integrite  des  gros  troncs 
nerveux  comme  absolument  d6montree. 

Les  nerfs  craniens  sensitifs  peuvent  presenter  les  memes  alterations  que  les 
racines  posterieures.  Le  nerf  optique,  qui  d'ailleurs  ne  pent  etre  compl6te- 
ment  assimile  aux  nerfs  periph6riques,  le  chiasma,  la  bandelette  sont  parfois 
atrophias  jusqu'a  n'avoir  plus  que  la  moiti^,  le  tiers  mfime  de  leur  volume 
normal,  I'atrophie  parait  progresser  de  la  p6riph6rie  au  centre,  mais  elle  part 
du  nerf  et  non,  comme  on  Favait  cru,  des  cellules  ganglionnaires  de  la  ratine, 
cellules  d'origine  des  fibres  optiques,  car  on  constate  toujours  la  persistancc 
d'un  assez  grand  nombre  de  cellules  ganglionnaires  dans  la  retine  meme  quand 
il  n'existe  plus  aucune  fibre  dans  le  nerf  (L^ri);  tardivcment  Tatrophie  est  totale 
et  pent  envahir  les  corps  genouilles  et  les  tubercules  quadrijumeaux ;  les 
gaines  m^ningees  du  nerf  optique  et  du  chiasma  pr(^sentcnt  generalemenl  un 
6paississement  inllammatoire  manifeste,  semblable  a  celui  de  la  meninge 
spinale  post6rieure.  Au  microscope  on  constate  dans  ces  gaines  mt^ningees  une 
grande  abondance  de  lymphocytes;  dans  le  nerf  lui-m6me  on  conslale  une  pro- 
lif6ration  interstitiellc  qui  part  de  la  gaine  m6ningee  et  des  vaisseaux  precxis- 
tants  et  neoform6s,  qui  atteint  et  remplace  pen  a  pen  les  fibres  nerveuses  et 
obture  les  vaisseaux  (Leri);  le  nerf  est  tardivcment  i-6duil  a  une  6paissc  gangue 
conjonctive  oil  toutes  les  fibres  nerveuses  ont  perdu  leur  cylindre-axe  et  leur 
my61ine.  Les  nerfs  acouslique,  trijumeau,  glosso-pharyngien,  pncumogaslrique 
pr6sentent  plus  rarement  des  lesions  semblables. 

Quant  an  grand  sympathique,  les  documents  nous  font  prescjue  enti6rement 

(')  ScHXr-KER.  Neurol.  Cenlralhl.  1898. 

JuLiu.sitEnc.EH  el  Heyer.  Neurol.  Cenlralbl.,  18!)S. 
('')  Mauagliano.  Rivisia  rrilica  di  rlinica  mrd.,  KIOL 
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<lclaiil  a  son  egard ;  (|nolques  raresaii lours  onL  bien  examine  Lei  on  lei  do  ses  cor- 
dons ou  de  ses  ganglions  :  les  uns  (Vulpian)  les  onl  lrouv6s  compleLenrienl  sains, 
d'aulres  (Chvoslek,  Raymond)  y  onl  d6crit  des  all6rations;  Marina  a  lrouv6  des 
alleralions  du  gang:lion  cervical  sup6rieur  dans  le  tiers  des  cas;  J.-Ch.  Roux  a 
trouve  a  une  periode  avanc^e  une  diminution  considerable  des  petiles  fibres  a 
myeline  du  sympalliique  cervical  el  Ihoracique  el  des  nerfs  splanchniques,  les 
grosses  fibres  qui  viennenl  des  ganglions  rachidiens  resleraienl  au  conlraire 
inlacles  :  ces  lesions  sont  semblables  a  celles  qu'on  oblient  experimentalement 
chez  le  chat  par  la  section  des  racines  posterieures  :  c'est  par  la  lesion  des 
pelites  fibres  a  myeline  que  Roux  pense  pouvoir  expliquer  les  analgesics 
viscerales.  Quoi  qu'il  en  soil,  Felude  du  sympalhique  est  encore  fort  peu 
avancee.  11  serait  a  desirer  qu'a  Tavenir,  au  lieu  d'examiner  a  peu  pres  unique- 
menl  les  ganglions  du  sympalhique  cervical,  on  fit  plus  particuliferement  porter 
I'analyse  sur  la  portion  dorso-lombo-sacree  de  ce  nerf,  et  nolammenl  qu'on  recher- 
ohat  Fetal  des  rami  communicantes.  On  ne  pent,  en  elTet,  par  le  rapprochement 
des  fails,  s'empecher  de  penser  que,  dans  le  tabes,  le  sysleme  du  grand  sympa- 
lhique doit  6lre  lui  aussi  atteinl,  el  cela  pour  les  raisons  suivantes  :  A)  Les  cor- 
dons du  sympalhique  prennent,  comme  His  I'a  demonlrc';,  naissance  sur  le  segment 
lateral  de  la  plaque  neurale  ainsi  que  les  ganglions  spinaux  qui,  d'apres 
certains  auteurs,  joueraient  un  rdle  primordial  dans  le  processus  I,ab6lique; 
ayant  m6me  origine,  pourquoi  ne  seraient-ils  pas  soumis  aux  memes  influences 
nocives? 

B)  De  plus,  une  alteration  du  grand  sympalhique,  au  cours  du  tabes,  expli- 
querail  d'une  fa^on  logique  un  bon  nombre  des  sympldmes  de  cette  aflection  : 
crises  gaslriques,  —  syndrome  de  Basedow;  —  glycosurie,  —  et  peut-fitre  aussi 
fracture?  et  arthropathies.  L'hypoth^se  que  je  propose  me  semble  done,  k  plu- 
sieurs  litres,  ralionnelle;  mais,  vu  la  difficult^  qu'il  y  a  a  examiner  les  portions 
<lu  grand  sympalhique  que  je  viens  d'indiquer,  la  verification  en  est  particulie- 
remenl  malaisee. 

Pathogenie.  —  La  nature  du  tabes  a  fail  Tobjet  de  nombreuses  theories  fort 
dilTe rentes  les  uiies  des  autres,  parfois  m6me  opposees. 

D'apres  une  opinion  ancienne  que  Trousseau  partagea  et  soulint  pendant 
quelque  temps,  le  tabes  n'aurail  ete  qu'une  nevrose;  cette  opinion  n'a  pu,  bien 
entendu,  tenir  devant  les  progr^s  de  I'anatomie  palhologique. 

Diichenne  de  Boulogne  avail,  h  un  certain  moment,  pense  qu'il  s'agissait 
surtoul  de  troubles  dijnamiques . 

Quelques  auteurs  ont  cru  que  c'6tait  le  grand  sympatliique  qui  elait  en  jeu; 
cette  mani^re  de  voir  ne  s'est  pas  verifi6e,  bien  que  Raymond  et  Arthaud,  J.-Ch. 
Roux  aient  constate  des  lesions  dans  le  domaine  de  ce  nerf. 

Jendrassik  a  cxprime  I'opinion  que  dans  la  production  des  sympldmes  labe- 
liques,  nolammenl  de  Tincoordination,  les  16sions  du  cerveaic  jouaient  un  r6le 
de  premier  ordre.  On  a  vu,  a  propos  de  I'anatomie  palhologique,  que  ces  le- 
!^i()ns  consislaient  surtoul  dans  la  disparilion  des  fibres  nerveuses  des  circon- 
volu  lions. 

Leyden  et  Goldscheider  ont  emis  I'hypothese  que  les  lesions  des  ner/.s  peri- 
pheriqueH  seraient  le  point  de  depart  des  lesions  meduUaires  ;  cette  opinion  est 
a  peu  pres  aban'donnee  aujourd'hui. 

L'opinion  adopt6e  d'une  fagon     peu  pres  generate  est  cellc  qui  considere  le 
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tabes  comme  cHant  surLouL,  el  avanL  louL,  une  afl-eclion  de  la  moelle;  que  ceLle 
affeclion  Lrouve  d'ailleurs  son  point  de  depart  dans  la  moelle  mfirae  o'u  dans  les 


Sclierna  d'nii 
moelle  labeliiiiie 
ilaiis  latiiicllc  le 
processus  morbi- 
de  est  iimile  aux 
raoinesposlcrieu- 
res  de  la  region 
Inmbo-sacree. hos 
fibres  radiculai- 
res  poslerieures 
lies  regions  dor- 
sale  et  cervicale 
ne  soht  pas  al- 
tointes.  Un  gan- 
glioii  lombaire  a 
elereprisenleen 
I  avec  ses  3  or- 
dres  de  fibres  ra- 
diculaires  posle- 
rieures, A  fibres 
courles,  B  fibres 
moyennes,  C  fi- 
bres longiies.Ces 
5  ordresde  fil)res 
sonl  alleinls,  les 
lerriloires  donl 
leiu"  alleralion 
provoque  la  de- 
generation ont 
t'te  figures  sur  la 
nioilie  droite  de 
cbaque  coupe  ; 
.r  (marque /I  par 
crreur)  territoire 
appartenant  a  la 
zonede  Lissauer 
consliluepardes 
fibres  courtes ;  — 
B',  territoire  si- 
lue  dans  le  cor- 
don de  Burdach, 
ronsliluc  par  la 
degeneration  des 
fibres  moyennes; 
—C, territoire  si- 
lue  dans  le  fais- 
ceau    de  Goll, 
constituepardes 
fibres  tongues.— 

Au  niveau  de  la  coupe  2  (region  dorsale),  le  pro- 
cessus morbide  tabetique  n'existant  pas  sur  place, 
les  racines  posterieures  etanl  saines,  on  ne  trouvcra 
pas  de  lesions  nees  in  situ,  celles  ((ue  Ton  constate 
sonl  dues  purement  et  simplement  a  la  degeneration 
ascendante  des  fibres  radiculaircs  posterieures 
moyennes  et  longues  provenanl  du  ganglion  lom- 
baire 1  allere.  Ccs  fibres  sont  figurees  en  B  et  en  C, 
les  zones  de  degeneration  que  provo(iue  leur  alte- 
ration sont  representees  en  B'  et  C.  —  Au  niveau 
do  la  coupe  3  (region  cervicale),  nucun  processus 
morbide  tabetique  ne  sur  place  n'existe,  tout  comme 
en  2;  les  seules  fibres  alterees  seront  done  les  fibres 
longues  C  provenant  des  fibres  railiculaires  poste- 
rieures de  la  region  londiaire  1,  leur  degeneration 
se  trouvera  ainsi  uniqucincnt  dans  le  point  oil  elles 
cheminenl,  c'cst-a  dire  dans  le  cordon  de  Goll,  en  C. 
—  Comparer  ce  sch6ma  avec  le  scliema  suivanl. 


Fig.  2oo. 


Schema  d'une 
moelle    label  i- 
que    dans  la- 
quelle  les  fibres 
radiculaircs 
posterieures  de 
chaquepaire  i-a- 
chidienne  etanl 
alterees,  le  pro- 
cessus morbide 
nait  pour  ainsi 
dire  in siludann 
cliaquesegment 
medidlaire  in- 
dependammeiil 
des  lesions  de 
d  ege  n  eralion 
secondaire  as- 
cendante pro- 
venant de  I'al- 
teration  des  fi- 
bres  des  seg- 
ments siluesau- 
dessons.  —  t) 
Ganglion  spinal 
de  la  r6gion  lom- 
baire avec  ses  3 
ordres    de  fi- 
bres :  A  fibres 
courtes, B  fibres 
moyennes,  C  fi- 
bres longues. 
Dans  la  moitie 
droile  de  la  cou- 
pe de  moelle  1 
se  voienl  les  al- 
terations au.\- 
quelles  donne 
lieu  la  lesion  de 
ces  trois  ordres 
de  fibres.  Ces 
alterations  sont 
e.xactemenl  les 
rafimes  que  cel- 
les de  la  coupe 
de  la  moelle  Ide 
la  figure  pr6c6- 
dente.  —  Dans 
le  segment 2  (re- 
gion dorsale)  on  lrouve  les  lesions  dues  a  I'alte- 
ration  des  trois  ordres   de   fibres  radiculaircs 
posterieures  qui  entrent  dans  ce  segment  D',  f'. 
F',  avec  ces  lesions  viennenl  se  confondre  celles 
qui  sont  sous  la  dependance  de  la  degeneration 
ascendante   des    fibres   atleinles   par   le  pro- 
cessus morbide  dans  la  region  lombaire  C",  B". 
Dans  le  segment  3  (region  cervicale)  on  lrouve 
(!'galemenl  les'  lesions  dues   a  ralteralion  des 
trois  ordres  de  libi'es  radiculaircs  posterieures 
qui  entrent  dans  ce  segment  G',  //',  /",  avec  ces 
lesions  vicnnent  se  confondre  celles  qui  sonl 
sous  la  dependance  de  la  degeneration  ascen- 
dante des  fibres  alteintes  par  le  processus  mor- 
bide dans  la  region  lomhaii'c  C"  el  dans  la  region 
dor.sale  E",  /•'". 


Fig.  25(5. 


racines  posterieures  qui  s'y  rendent.  Charcot  et  Pierretont  les  premiers  soutenu 
cette  idee;  pour  eux  la  lesion  des  cordons  posterieurs,  lesion  de  nature  paren- 
chymateusc,  afTccterait  par  suite  d'unc  Election  particulierc  certains  faisceaux 
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de  la  moellc,  en  commeiiQant  (Mitrc  aulres  par  Ics  bandcleLLes  exlcrnes  :  ce 
serait  unc  aircction  essentiellemeiiL  syslcmatiquc.  Slrumpell  est  un  dcs  aulcurs 
qui  ont  le  mieux  soutenu  cette  mani^rc  de  voir.  D'apres  Flcchsig,  les  lerritoires 
atteints  dans  la  moelle  par  le  tabes  seraient  des  territoires  sp6ciaux  correspon- 
dant  k  certains  faisceaux  que  F^tude  du  developpement  des  hhres  nerveuses 
permet  de  distingucr  tres  nettcmcnt  chez  le  foetus. 

Pierre  Marie  (1892)  a  soutenu  la  theorie  d'apres  laquelle  les  16sions  medul- 
laires  du  tabes,  seraient  surtout  d'oi'igine  [cxogene,  c'est-a-dire  sous  la  depen- 
dance  d'un  processus  dont  le  point  de  depart  doit  6tre  cherchd  en  dehors  de  la 
moelle  :  il  6tait  amen6  a  cette  conclusion  tant  par  Fanatomie  normale  que  par 
Fanatomie  pathologique.  L'anatomiepatliologique  apprend  en  effet  que,  dans  le 
cas  ou  les  racines  qui  constituent  la  queue  de  cheval  se  trouvent  comprimees 
ou  sectionnees  par  une  tumeur  ou  un  traumatisme,  il  s'ensuit  une  degeneration 
dans  le  territoire  du  cordon  posterieur  qui,  souvent  fort  etendue,  ressemble 
beaucoup  a  la  lesion  medullaire  du  tabes.  D'autre  part,  si  Fon  met  en  parall61e 
les  lesions  de  la  moelle  dans  le  tabes  avec  le  trajet  normal  des  fibres  radi- 
culaires  posterieures,  on  constate,  d'apres  Pierre  Marie,  que  ce  parallele 
rend    compte    de    certains    aspects    des    lesions    m^dullaires  tab^tiques. 

On  peut,  en  effet,  distinguer  d'une  fagon  gent^rale  trois  categories  de  fibres 
radiculaires  posterieures  :  a)  les  fibres  courtes  qui  enlrent  presque  immediate- 
ment  dans  la  substance  grise  et  occupent  sur  le  bord  interne  de  la  corne  poste- 
rieure  la  zone  dite  «  cornu-radiculaire  » ;  b)  les  fibres  moyennes  qui  ne  se  portent 
dans  la  substance  grise  qu'apres  un  certain  trajet  dans  le  cordon  de  Burdach; 
c)  les  fibres  longues  qui  sont  destinies  au  faisceau  de  GoU  et  se  rendent  dans 
celui-ci  apres  un  trajet  plus  ou  moins  long  dans  le  cordon  de  Burdach.  Apres 
section  ou  compression  d'une  racine  post6rieure  chez  Fhomme  ou  chez  les  ani- 
maux,  on  voit  la  degeneration  secondairc  occuper  dans  la  moelle,  imm^diate- 
ment  au-dessus  de  la  lesion,  la  zone  cornu-radiculaire;  puis,  en  remontant, 
abandonner  de  plus  en  plus  le  voisinage  de  la  corne  post^rieure  et  occuper  le 
faisceau  de  Burdach  d'abord,  et  plus  haut  le  faisceau  de  Goll.  Or  c'est  preci- 
sement  le  siege  des  lesions  principales  du  tabes  quand  les  racines  posterieures 
sont  atteintes  seulement  dans  la  region  lombaire;  quand  les  racines  sont  atteintes 
dans  la  region  dorsale  et  dans  la  region  cervicale,  ce  n'est  plus  seulement  le 
faisceau  de  Goll,  mais  aussi  le  faisceau  de  Burdach  et  la  zone  cornu-radicu- 
laire qui  sont  le  siege  des  alterations  jusque  dans  les  regions  sup6rieures.  Dans 
certains  cas  il  semble,  par  l'intensit(3  des  lesions  de  la  zone  cornu-radiculaire  sur 
toute  la  hauteur  de  la  moelle  et  par  Fintegrite  plus  ou  moins  complete  du 
faisceau  de  Goll,  que  les  fibres  radiculaires  courtes  puissent  etre  atteintes 
presque  en  totaHt6  et  a  I'exception  des  fibres  moyennes  et  surtout  des  fibres 
longues.  Ces  remarques  capitales  ont  definitivement  etabli  Fimportance  des 
alterations  radiculaires  dans  la  pathogenic  des  l(^sions  du  tabes  :  Fexistence  et 
Fimportance  des  lesions  radiculaires  posterieures  sont  aujourd'hui  k  peu  pr6s 
unanimement  acceptees,  c'est  le  seul  point  commun  de  toutes  les  theories 
actuelles;  mais  le  desaccord  est  complet  sur  les  deux  points  suivants  :  l"  ces 
lesions  radiculaires  sont-elles  seules  en  jeu?  2"  quel  est  leur  mode  de  pro- 
duction ? 

.  P.  Marie  (•)  avail  admis  que  les  lesions  exogdnes  etaient  de  beaucoup  pr6do- 

(')  P.  Marie.  Legons  sur  les  maladies  de  la  moelle,  1892.  —  Traild  de  med.  de  Charcot  et 
Bouchard,  1"  Edition. 
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dominanLes  et  que  leur  origine  se  IrouvaiL  vraisemblablement  dans  une  alLera- 
lion  primitive  des  cellules  qui  servenl  de  cenlres  tropliiques  aux  fibres  des 
racines  poslerieuros,  Ics  cellules  des  ganglions  spinaux,  peut-6Lre  aussi  les 
cellules  des  ganglions  sympalhiques  et  les  cellules  ganglionnaires  periph^- 
riques,  dont  I'existence  est  d'ailleurs  enti^rement  hypolhetique  ;  mais  en 
outre,  pour  cet  auteur,  a  cote  du  processus  exogene,  il  convicnt  de  faire 
une  part  pour  les  lesions  dues  a  la  degeneration  de  fibres  endog^nes,  de 
fibres  prenant  leur  origine  dans  la  substance  grise  medullaire.  Nous  verrons 
plus  loin  comment  s'est  modifiee,  sur  difi'erents  points,  Topinion  de  cet  auteur. 

Pour  la  plupart  des  auteurs  r6cents,  le  tabes  reste  une  maladie  essentielle- 
raent  systematique,  que  le  mot  «  systeme  »  soit  d'ailleurs  compris  dans  son 
sens  anatomique  restreinl  ou  dans  un  sens  physiologique  sensiblement  plus 
large  ;  qu'il  s'agisse  du  «  syst6me  radiculaire  posterieur  »  ou  du  «  systeme  sen- 
sitif  »,  ce  systeme  pourrait,  suivant  les  theories,  6tre  atteint  soit  [>inmitiveraent 
dans  son  element  noble,  soit  secondairement  par  I'intermediaire  de  son  tissu 
conjonclif,  et  dans  ce  cas  la  lesion  primitive  serait  une  alteration  vasculaire  ou 
une  inflammation  mening^e. 

Philippe  (')  considere  le  processus  labetique  comme  exclusivement  parenchy- 
raateux,  nettement  systematique  et  frappant  d'atrophie,  dans  le  tabes  initial  du 
moins,  la  totalite,  gaine  de  myelinc  et  cylindre-axe,  des  tubes  nerveux  qui  con- 
stituent le  systeme  radiculaire  posterieur  depuis  la  racine  jusqu'aux  cordons 
correspondants,  et  cela  sans  grosses  alterations  interstitielles  et  sans  participa- 
tion de  la  cellule  originelle,  la  cellule  du  ganglion  spinal;  dans  le  tabes  avanc6 
les  zones  endogenes  seraient  detruites  a  leur  tour.  Philippe  croitque  les  lesions 
tabefiques  restent  systematisees  du  commencement  ci  la  fin.  On  assislerait  ainsi 
successivement  et  dans  un  ordre  invariable,  dans  le  plus  grand  nombre  des 
cas,  a  la  prise  des  bandelet tes  externes  (fibres  radiculaires  moyennes  de  Singer 
et  Munzer,  collateralcs  reflexes,  fibres  des  colonnes  de  Clarke),  puis  de  la  zone 
de  Lissauer  et  de  la  zone  cornu-radiculaire  (fibres  radiculaires  courtes),  des 
champs  posterieurs  (fibres  radiculaires  longues),  enfin  des  zones  endogenes 
dcscendantes  (faisceau  triangulaire  median  de  Gombault  et  Philippe,  centre 
oval  de  Flechsig,  bandeletle  peripherique  de  Hoche,  virgule  de  Schultze)  et 
ascendantes  (zone  cornu-commissurale) ;  dans  les  racines  on  pourrait  egalo- 
ment,  d'apres  Philippe,  constater  1'  «  envahissement  systematique  »,  zones  par 
zones.  Le  processus  tabetique  serait  essentiellement  distinct  par  la  localisation 
des  lesions  autant  que  par  leurs  caracterCs  histologiques  du  processus  syphi- 
litique. 

Brissaud  et  de  Massary(*)  ont  developpe  une  opinion  assez  analogue  a  cclle 
(jui  avail  etc  soutenue  par  Leydcn  d'abord,  par  P.  Blocq  ensuite;  ces  auteurs 
considerent,  cux  aussi,  le  tabes  comme  une  ad'oction  essentiellement  parenchy- 
mateuse  et  systematique,  mais  le  systeme  altere  serait  le  systeme  sensiiif  peri- 
pherique dans  toutes  scs  parties,  le  «  protoneurone  centripete  »,  organe 
embryologiquement  bien  individualise  parce  qu'il  est  I'eiement  caracteristique 
dc  la  Crete  neurale,  parce  qu'il  nait  de  rectodcrme  a  c6te  du  .systeme  nerveux 
central,  qu'il  ne  s'unit  ;\  Ini  que  plus  Uird  et  (pi'il  a  pu  se  developper  iso- 
lement  dans  le  cas  d'un  monstre  curieux  publie  par  von  Leonowa  ;  Tintoxi- 

(")  I'liiLiPi'i;.  TIW'sc  (Ic  l';iris,  lSi)7. 
(*)  dp;  Mahsaky.  l'lit-!sc  de  I'iiris,  18%. 
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cation  sypliililiquc  soraiL  la  cause  la  plus  certaine  de  la  degeneresccncc  dcs 
proLoneurones  cenlripeLes  el  le  dogiv,  la  ibrnie,  I't^tendue  des  lesions  reste- 
raienl  subordonnes  k  la  vulnerabilile  heredilaire  ou  acquise  dc  lels  ou  Lels 
protoneu  rones. 

Pour  Thomas  el  Hauser('),  la  lesion  essenlielle  du  labes  est  encore  sysi6ma- 
lique,  mais  moins  puremenl  parenchymateuse :  les  caract6res  hislologiques  de 
la  lesion  primordiale  sont  plulot  ceux  d'un  Irouble  Irophique  que  ceux  d'une 
reaclion  inflammaloire :  c'esl  une  dystrophic  qui  porle  sur  tout  le  neurone  sen- 
silif  p^riph^rique,  mais  en  predominant  beaucoup  sur  son  prolongemenl  cen- 
tral, la  cellule  g-anglionnaire  reslanl  en  general  intacle,  participant  d'aulres 
I'ois  au  processus  atrophique;  de  plus,  la  dystrophic  atteint  generalemcnl  aussi 
cerlaines  portions  du  protoneurone  moteur  et  du  systeme  sympathique;  enfin 
si  la  k^sion  parenchymateuse  est  la  16sion  capitale,  elle  est  cependant  accom- 
pagnee  d'une  16sion  conjonclive  avec  alteration  des  parois  vasculaires  et  avec 
tendance  necrotique.  Pour  expliquer  la  predominance  du  processus  d^generatif 
sur  les  fibres  des  racines  posterieures,  Thomas  et  Hauser  font  inlervenir  une 
alteration  fonclionnelle  de  la  cellule  ganglionnaire  Iroublant  son  pouvoir 
Irophique,  a  defaut  de  lesions  anatomiques,  la  toxicite  du  liquide  cephalo-ra- 
chidien;  enfin  I'infection  de  la  cavite  sous-arachnoidienne  et  les  lesions  de 
meningite  dont  Obersteiner  et  Redlich,  Nageotte  ont  voulu  faire  la  cause  meme 
du  processus  tabetique. 

D'aulres  auleurs  placent  non  plus  dans  I'el^ment  nerveux,  mais  dans  I'ele- 
ment  inlersliliel,  le  point  de  depart  du  processus  morbide.  Pour  Ordonez, 
Adamkiewicz,  Buzzard,  Lelulle,  etc.,  les  vaisseaux  sanguins  en  conslilueraient 
I'origine.  Dejerine  avail  6galemenl  soulenu  I'opinion  que  les  l6sions  medullaires 
du  tabes  seraienl  une  sclerose  vasculaire  syslemalisee  suivanl  le  Irajet  inlra- 
m^dullaire  des  racines  posterieures. 

Obersteiner  el  Redlich,  Nageotte  surtout,  ont  decrit  des  lesions  meningees 
qui  poureux  seraienl  la  Msion  iniliale  et  fondamenlale  de  I'aiTection  :  I'alrophie 
des  racines  posl6rieures  serail  une  lesion  secondaire. 

Obersteiner  el  Redlich  pensent  que,  par  suite  de  la  n6oformation  mening^e 
qui  est  la  premiere  lesion  du  labes,  mais  qui  n'a  pas  de  caract^re  specifique, 
les  racines  posterieures  sont  etranglees  par  la  pie-mere  epaissie  au  niveau  de 
leur  entree  dans  la  moelle,  c'esl-a-dire  precisement  en  un  point  ou  norma- 
lemenl  elles  sont  serr^es  dans  un  manchon  pie-merien  el  nevroglique  6pais; 
aussi  la  n^vrite  tabetique  serait-elle  d'abord  de  nature  inlerstitielle.  Nageotte  a 
monlre  que  I'^tranglemenl  annulaire  des  racines  est  un  artifice  de  preparation 
et  n'existe  pas  quand  la  moelle  est  durcie  sans  6lre  extraite  du  canal  rachidien. 

l^our  Nageotte  (-)  la  premiere  lesion  en  dale  chez  les  labeliques  est  une  menin- 
gite syphililique,  lesion  essenliellement  specifique,  et  la  precocity  de  la  lym- 
phocylose  dans  le  liquide  c6phalo-rachidien  en  serail  une  preuve;  mais  par  elle- 
m6me  la  meningite  specifique  est  insuffisante  a  produire  le  tabes,  car,  s'il 
n'existe  pas  de  labes  sans  meningite,  il  exisle  de  nombreuses  m^ningites  syphi- 
liliques  qui  ne  sont  pas  suivies  de  tabes  :  la  meningite  precede  le  labes,  mais 
elle  ne  le  cree  que  par  I'envahissemenl  des  «  nerl's  radiculaires  » :  on  donne  le 
nom  de  nerf  radiculaire  a  la  portion  des  racines  qui  est  comprise  cntre  la 

(')  Thomas  el  JIauseh.  Iconogr.  SaljxHr.,  1!)02. 

Nageotte.,  8oc.  de  biuloyic,  1895.  —  Prcx^e  medicale,  novembre  H)02  el  Janvier  WWd. 
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caviL6  soiis-arachnokliennc  et  le  ganglion.  A  ce  niveau  les  racines  sont  enLou- 
rees  par  unc  gainc  lamclleuse  ou  pcrin6vre  formee  par  I'arachnoide,  les  fasci- 
cules sont  separ6s  par  un  lissu  conjoncLif  hlche  ou  endonevre;  cons6cuLivemenl 
h  rinflammalion  do  ces  gaines  due  a  la  mcningiLe  syphiliLique,  il  se  produil  des 
Idsions  de  perincvrile,  puis  d'endonevrite  conslituant  la  nevrite  radicidaire 
inters titielle.  Les  lesions  primilivement  intcrsLitielles  de  la  nevrile  d6lerminenl 
secondairemcnl  la  degenerescence  des  616menls  nobles,  des  fibres  nerveuses 
radiculaires ;  les  racines  ant6rieures,  plus  resisLanles,  resLenl  parfois  inal- 
t6rees  dans  leur  parenchyme,  quoique  toujours  alt(^r6es  dans  leur  appareil  con- 
jonclif;  mais  Ires  souvent  aussi  leurs  fd^res  d^g6n6rent  comme  celles  des 
racines  post(^rieures,  elles  se  reg(^nerenl  alors  chacune  par  un  pinceau  de  fibres 
fines;  au  conLraire,  les  fibres  des  racines  post6rieures  ne  se  regenercnt  pas, 
elles  degen^rent  en  commengant  par  leur  extremite  m6dullaire  et  leurs  colla- 
t6rales,  depuis  les  centres  gris  de  la  moelle  et  du  bulbe,  ou  elles  se  terminent, 
jusqu'aux  cellules  des  ganglions  rachidiens  ou  elles  naissent  :  atlaquee  par  sa 


Fig.  -259.  —  X'  dorsalc.  Fig.  2G0.  —  IT  lombaire. 


Corps  granuleux  a  disposilion  diffuse  dans  le  cordon  posl(irieiir  clicz  un  labelique. 

base  comme  la  racine  anterieure,  laracine  posterieure  conserve  assez  devitalite 
pour  maintenir  pendant  un  temps  plus  ou  moins  long  rint6grit6  de  ses  pre- 
miers segments,  mais  pas  assez  pour  nourrir  ses  extr6mit6s  plus  delicales  et 
plus  61oign(:;es  du  centre  trophique.  En  somme,  pour  Nageotte,  «  le  tabes  est 
une  16sion  inflammatoire  qui  attaque  un  nombre  quelconque  de  racines  sensi- 
tives ou  motrices  h  leur  sortie  de  fcspace  sous-arachnoidien  et  qui  se  relic  a 
une  syphilose  generali^ee  des  meninges  ». 

Pierre  Marie  el  Guillain  (')  onl  cmis  recemment  une  theorie  beaucoup  plus 
extensive  qui  place  I'origine  du  processus  tabetique  dans  unc  alteration  du 
syst6mc  lymphalique  posterieur  de  la  moelle.  Ces  auteurs,  en  effct,  adnictlcnt 
que  les  cordons  post6rieurs,  les  racines  post^rieures  el  la  pie-mere  qui  lapisso 
le  segment  post(''rieur  de  la  moelle  constituent,  au  point  de  vue  de  la  circu- 
lation lymphaticpje   interstitielle,    un    ensemble   done   (I'lme  indc'pendance 


(')  I'lKitiiK  Mai'.ik  cl  (li  iLi.AiN.  licvtic  iici'vol..  "I  jaiivicr  cl  '28  fcviier  l!)0"». 
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relative  cl  pouvanl,  sous  rinfluence  de  la  syphilis,  s  alterer  d'une  I'aQon  isolee. 

Les  fails  sur  Icsquels  se  bascnl  ces  auteurs  pour  soutenir  leur  th^orie  sonl 
les  suivants  : 

h  Quand  on  examine  sur  la  tabic  d'autopsie  une  moelle  de  lab6lique,  la  pre- 
miere chose  qui  frappe  le  regard  aussitot  apres  Tincision  de  la  dure-mere,  c'esl 
Topacite,  repaississement  de  la  pie-m6re  qui  recouvre  les  cordons  posterieurs, 
tandisque  la  pic-mere  au  niveau  des  cordons  antero-latcraux  a  conserve  presque 
loulc  sa  minceur  et  sa  transparence  normale.  Cette  alteration  de  la  pie-mere 
posterieure  est  surtout  accentu6e  dans  la  region  dorsale.  Marie  et  Guillain 
insistent  sur  ce  i'ait  que  «  la  pathologic  de  la  m6ninge  posterieure  est  une 
pathologic  speciale  ».  La  circulation  lymphatique  interstitielle  du  cordon  post^- 
rieur  pr6sente  egalement  une  ind6pendance  tres  nette,  ainsi  que  Font  fait  voir 
les  experiences  de  Guillain,  qui  injectant  de  Fencre  de  Chine  dans  le  cordon  pos- 
terieur  du  chien,a  montre  que  les  granulations  noires  se  repandent  uniquement 
dans  le  cordon  posterieur  en  suivant  une  marche  ascendante. 

2"  Dans  un  certain  nombre  de  cas  de  tabes  on  constate  que  la  degeneration 
du  cordon  posterieur  ne  repond  pas  exactement  au  trajet  des  fibres  radiculaires 
posterieures,  mais  semble  affecter  des  rapports  6troits  avec  la  sclerose  et  I'in- 
flammation  des  tractus  conjonctifs  interstitiels  dont  repaississement  est  tres 
prononc6  et  se  prolonge  au  dela  des  limites  des  territoires  degeneres.  II  semble 
done  probable  qu'en  outre  des  alterations  dues  a  la  degeneration  secondairc  des 
racines  posterieures  il  existe  encore  dans  le  tabes  des  alterations  d'origine  pure- 
ment  interstitielle  pouvant  prendre  un  aspect  pseudo-radiculaire. 

50  Lorsqu'on  a,  chose  assez  rare  d'ailleurs,  I'occasion  d'examiner  des  moelles 
tabetiques  par  le  procede  de  Marchi,  on  voit  que  les  corps  granuleux  existant 
dans  les  cordons  posterieurs  ne  presentent  le  plus  souventaucune  localisation 
rappelant  une  systematisation  radiculaire  ou  autre  et  sont,  au  conlraire,  dilTus 
dans  toute  I'etendue  des  cordons  posterieurs. 

Marie  et  Guillain  prennent  soin  de  bien  specifier  que  dans  les  lesions  du  cor- 
don posterieur  de  la  moelle  des  tabetiques  ils  reconnaissent,  d'une  fa^on  indis- 
cutable,  le  role  tres  important  joue  par  la  degeneration  secondaire  des  fibres  radi- 
culaires ;  mais  ils  pensent  que  cette  degeneration  est  insuffisante  a  rendrecompte 
de  toutes  les  alterations  constatees  dans  le  cordon  posterieur.  lis  sont  d'avis  que 
la  lesion  m6me  des  racines  posterieures,  toutes  les  alterations  du  cordon  pos- 
terieur et  les  modifications  de  la  meninge  posterieure  reconnaissent  une  seule 
et  mSme  cause  :  ralteration  du  systeme  lymphatique  posterieur  de  la  moelle. 

Etiologie.  —  Un  grand  nombre  de  causes  ont  ete  invoquees,  dont  la  plupart 
semblent  banales  et  jouent  tout  au  plus  un  r6le  occasionnel. 

Les  diverses  diatheses  telles  que  la  diathese  rhumatismale  (?),  la  diathese 
herpetique  (?),...  sont  et  surtout  ont  etc  incriminees  par  differents  auteurs 
(Verneuil,  Spillmann,  Parisot,  Klcmperer,  etc.).  Cependant  la  diathese 
neuro-arthritique  parait  pouvoir  lout  au  plus  predisposer  le  systeme  nerveux 
aux  attcintes  du  virus  syphilitique.  On  peut  en  dire  autant  de  certaines 
intoxications  (saturnisme,  nicotinisme,  ergolinisme,  pellagre,  etc.)  invoquees 
par  Pansini  (*),  en  ajoutant  toutefois  que  certaines  d  entre  elles  sont  aujourd'hui 
reconnues  pour  une  des  causes  frequcntes  non  du  tabes  vrai,  mais  de  scie- 

(')  Pansini.  Rivisla  crit.  di  clinica  medica,  1002. 
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roses  combin^es  dont  Ic  diagnostic  avec  Ic  tabes  est  parfois  des  plus  difficilcs. 

De  m6me  pour  le  trauma t, ism e.  —  Un  grand  nombre  d'observalions  onl  6tc 
rassemblees  dans  lesquelles  le  tabes  parait  s'6tre  d6vcloppc  sous  cette  i^l^luenco; 
celle-ci  serait  particulierement  manifeste  lorsqu'elle  s'exerce  directement  sur 
le  rachis  (Petit). 

Straus,  sans  admettre  une  relation  absolument  intime  entre  le  traumatismc 
et  le  tabes,  pense  que  le  traumalisme  peut  agir  quelquei'ois  pour  determiner  la 
localisation  du  tabes  sur  le  point  oil  il  a  porte. 

Vheredite  a  616  surtout  invoquee  par  Charcot  et  seseleves,  Fer6,  Ballet  etLan- 
douzy,  Blocq...  etc.,  en  comprcnant  I'heredite  nevropathique  dans  son  sens  le 
plus  large.  Ces  auteurs  admettent  que,  chez  les  ascendants  ou  les  consanguins 
des  tabetiques,  on  peut  rencontrer  les  affections  nerveuses  les  plus  diverses, 
depuis  les  dilTerentes  formes  d'alienation  mentale  jusqu'a  I'hemiplegie  eta  la 
choree;  le  diab^jte  serait  egalement  frequent  dans  les  families  des  tabetiques 
(Charcot).  Quant  a  rh6redil6  directe  (labetique  ayant  eu  un  pere  ou  une  mere 
tabetique),  elle  est  extrfimement  rare,  et  semble  purement  fortuite. 

Les  relations  du  tabes  avec  la  syphilis  ont  etc  signal6es  des  1876  par 
Fournier,  elles  ont  egalement  trouve  en  Erb  (1879)  un  d^fenseur  convaincu. 
Actuellement  elles  sont  admises  d'une  fagon  a  peu  pres  generale.  Le  disaccord 
porte  surtout  sur  la  frequence  avec  laquelle  la  syphilis  doit  6tre  incrimin6e 
dans  I'etiologie  du  tabes.  A  cet  6gavd  les  differentes  statistiques  donnent  des 
chiffres  extrfimement  variables.  Berger  n'a  rencontre  la  syphilis  que  chez 
20  pour  100  des  tabetiques;  Westphal  chez  53  pour  100  environ ;  Remak  chez 
!2o  pour  100;  Rumpf  chez  66  pour  100;  Eisenlohr  chez  52, 5  pour  JOO;  BernhardI 
chez  60  pour  100.  Fournier  arrive  au  chilfre  de  95  pour  100,  Striimpell  a  celui 
de  90  pour  100;  ce  chiffre  est  fort  voisin  de  celui  (89,2  pour  100)  donne  par 
Erb  (*)  dans  un  travail  portant  sur  370  cas  directement  observes  par  lui. 
Certains  auteurs,  et  en  particulier  Mobius,  sont  all6s  jusqu'a  affirmer  que  le 
tabes  reconnaissait  toujours  pour  cause  une  syphilis  anterieure.  —  Un  fait  est 
certain,  c'est  que  cette  infection  est  extr6mement  frequente  dans  les  antece- 
dents des  tabetiques  et  qu'une  relation  de  cause  a  effet  entre  ces  deux  affections 
ne  saurait  6tre  niee.  L'heredo-syphilis  a  ete  invoquee  dans  des  cas  assez 
nombreux  (Remak,  Striimpell,  Gowers,  Barthelemy,  Fournier,  Babinski^; 
Souques,  elc). 

Vdge  auquel  debute  le  tabes  est  variable,  quoique  d'une  fagon  generale  on 
puisse  dire  que  c'est  surtout  entre  50  et  45  ans. 

On  I'observe  rarement  avant  25  ans  et  apr6s  55  ans.  Erb  I'a  cependant  vu 
survenir  dans  un  cas  a  59  ans,  dans  un  autre  a  60  ans,  et  Pitres^  a  trouve  sur 
550  cas  de  tabes,  52  fois  le  debut  apres  50  ans.  Hildebrandt  pretend  qu'il  existe 
dans  la  science  10  cas  de  tabes  dans  I'enfance  jusqu'a  li  ans  (?).  De  tr6s 
nombreux  cas  de  soi-disant«  tabes  infantile  »  ont  ete  signales  dans  ces  derni^res 
annees,  presque  tous  chez  des  heredo-syphilitiques  :  dans  une  revue  recenle, 
Dydynski(*)  se  refuse  k  en  compter  plus  de  7  comme  authentiques  (5  cas  de 
Remak,  im  de  Striimpell,  Mendel,  Bloch,  Dydynski)  :  le  tabes  infantile  presen- 

(')  Enit.  Zur  /I':t,iol()i,'ic  dor  Tabes.  Berliner  kliniaclic  Wosrhensc.hrifl,  ISUL  n"  '20,  ji.  71,".,  el 
suiv.,  ftl,  Vidktnanii'H  S'imnil.  K liiuHchrr  Vorlriuj, 
(*)  Haiiinski.  .Sw.  med.  des  Mp.,  '24  oclol)rc  HK)'2. 
(')  PiTiiFos.  (^ongn'is  de  Touloiisn,  1!H)'2. 
{*)  Dyoynski.  Neurol.  Ccnlrtilhl.,  I'"-  avril  1000. 
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lerait  iinc  symplomalologic  un  pcu  parliculiere,  comprenanl  siirLouL  les  signes 
dii  tabes  qui  ne  lui  sont  pas  communs  avec  la  maladie  de  Friedreich;  les  trou- 
bles urinaires  seraient  les  plus  constants,  puis  Tatrophie  des  nerfs  optiques; 
I'ataxie  ierait  gendralement  defaut  ou  serait  minime  et  Ires  tardive.  P.  Marie  se 
refuse  k  admettre  que  Ton  puisse  consid6rer  comme  appartenant  reellement  au 
tabes  les  cas  de  ce  genre  observes  chez  Tonfant. 

G'est  de  6  a  15  ans  apr6s  I'infection  syphilitique  que  le  tabes  se  montre  le 
plus  souvent,  et  on  pent  dire,  en  bloc,  dans  les  20  annees  qui  suivent  celle-ci 
(88  pour  100  des  cas  —  Erb).  Dieulafoy  rapporte  un  cas  de  tabes  a  56  ans  con- 
secutii'  a  une  syphilis  contractee  a  21  ans. 

Les  syphilis  benignes  semblent  etre  celles  qui  am^nent  le  plus  frequemment 
a  leur  suite  le  processus  tabetique.  —  H  y  aurait  lieu  de  se  demander  si  cer- 
taines  varietes  de  syphilis  ne  produiraient  pas  plus  souvent  le  tabes  que 
d  autres  variet6s.  Cette  question  a  d6ja  ete  posee  pour  la  paralysie  gen6rale  par 
Morei-Lavallee :  en  faveur  de  cette  fagon  de  voir,  Pierre  Marie  a  rapports, 
d'apres  Bernard,  Fobservalion  de  deux  amis  ayant  contracts  la  syphilis  a  la 
meme  source,  dans  la  meme  nuit  en  1869,  et  qui  sont  devenus  tabetiques,  I'un 
en  1890,  I'autre  en  1891  (').  Dans  cet  ordre  d'id6es  on  pent  citer  les  faits  rap- 
portes  par  Goldflam(*)  d'abord,  par  de  nombreux  auteurs  ensuite,  dans  lesquels 
on  voit  un  mari  syphilitique  infectcr  sa  femme  et  plus  tard  le  tabes  survenir 
chez  les  deux  ^poux  :  les  cas  de  tabes  conjugal  se  sont  multiplies  dansces  der- 
niers  temps  parce  qu'on  les  a  mieux  recherch6s  (Erb,  Striimpell,  Mendel, 
Lalou,  P.  Marie,  Babinski,  etc);  dans  un  memoire  recent,  Raecke  (^)  en  a  reuni 
22  cas;  dans 20  autres  cas  le  tabes  exislait  chez  Tun  des  conjoints,  la  paralysie 
g(^nerale  chez  I'autre.  Babinski  a  vu  chez  des  conjoints  la  contamination  syphi- 
litique de  Tun  a  I'autre  se  faire  jusqu'a  11  et  15  ans  apr6s  I'accident  initial  et 
6tre  suivie  de  tabes. 

Quant  au  sexe,  il  faut  signaler  tout  particulierement  la  rarete  relative  du  tabes 
chez  les  femmes.  Dans  la  statistique  de  Erb,  notamment,  on  trouve  550  hommes 
contre  19  femmes.  Cette  raret6  du  tabes  dans  le  sexe  feminin  tient,  suivant 
toute  apparence,  a  ce  que  la  syphilis  est  plus  rare  chez  la  femme  que  chez 
I'homme,  car,  ainsi  que  Tout  montre  Mobius,  Fehre,  etc,  les  femmes  tabetiques 
sont,  comme  les  hommes,  des  syphilitiques. 

La  race  exerce-t-elle  une  influence  sur  la  frequence  de  la  syphilis?  —  Minor  a 
releve  la  rarete  relative  du  tabes  chez  les  juifs  de  Russie  par  comparaison  avec 
le  reste  de  la  population,  mais  il  attribue  cette  difference  a  ce  que,  par  suite  de 
conditions  particuli6res,  la  syphilis  est  beaucoup  moins  fr^quente  chez  les  pre- 
miers que  dans  le  peuple  russe.  II  est  vrai  que,  si  Korsakow  et  Koje\vnikoff 
ont  confirme  la  remarque  de  Minor,  Redlich  croit  au  contraire  que  la  syphilis 
est  relativement  frequente  chez  les  juifs  de  Russie.  D'autre  part,  C.  VV.  Burr(*), 
d'apres  les  resultats  de  sa  propre  experience  et  d'apres  I'enqudte  a  laquelle  il 
s'est  livre  aupr^s  de  nombreux  medecins  exergant  soit  a  Cuba,  soit  dans  le  sud 
des  Etats-Unis  et  a  Philadclphie,  arrive  a  conclure  (avec  toute  apparence  de 
certitude)  que  I'ataxie  locomolrice  est  extremement  rare  chez  lesnegres,  et  que 

(')  P.  Marie.  Gaz.  med.  de  Paris,  1805. 

(*j  GoLDFLAM.  Dculache  Zeitach.  f.  Ncrvenlicilk.,  1892,  p.  250. 
(3)  Raecke.  Monalschv.  f.  Psych,  u.  Neurol.,  18!)9. 

(*)  C.  W.  BuRH.  The  frc(iueiicy  of  locomolor  ataxia  in  negroes.  Journal  of  menial  and 
nei-vous  diseases,  avril  1892. 
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chez  les  mukUres  elle  Test  un  pen  moins,  mais  sans  6lre  cependant  aussi  fr6- 
quenle  que  chez  les  blancs.  Meillon,  Lovy,  Heuyer,  Scherb(')ont  6galement 
constal6  rcxlrfime  raret6  du  tabes  chez  les  Arabes  d'Alg6rie  :  ils  ratlribuenL  a 
rimporlation  recenle  de  la  syphihs  en  Algeric  et  h  I'absence  chez  les  Arabes  de 
tare  nerveuse  her6ditaire.  MaLig'non(^)  a  de  m6me  remarque  la  rarete  des 
accidents  nerveux  de  la  syphilis  chez  les  Chinois,  Herman  p)  chez  les  Bos- 
niaques,  Goltzinger  chez  les  Abyssins  malgre  la  grande  frequence  de  la 
syphilis  chez  eux  (elle  frapperait  80  pour  100  de  la  population)  :  RafTray  (")  a  vu 
a  Tile  Maurice  un  tr6s  grand  nombre  de  syphilis  graves  et  mal  trait6es  sans  un 
seul  cas  de  tabes. 

II  n'est  pas  iusquaux  professions  qui  ne  pr6sentent,  au  point  de  vue  du  pour- 
centage  du  tabes,  des  differences  appreciables.  Cette  affection  est  en  effet  infi- 
niment  plus  fr6quente  chez  les  individus  exergant  des  professions,  liberales  : 
militaires,  artistes,  ^crivains,  etc....  Suivanttoute  vraiserablance,  la  predilection 
du  tabes  pour  les  individus  appartenant  k  cette  categoric  sociale  tient  d'une 
part  a  ce  que,  par  leur  s6jour  dans  les  grandes  villes  a  I'^poque  de  Tadolescence 
et  des  premieres  ann6es  de  I'age  adulte,  ils  sont  tout  particulierement  exposes  a 
contracter  la  syphilis,  d'autre  part  k  cc  que  le  surmenage  intellectuel  est  chez 
eux  chose  assez  ordinaire  et  les  predispose  aux  manifestations  de  la  syphilis  sur 
le  systeme  nerveux.  II  faut  signaler  la  rarete  du  tabes  chez  les  pr6tres,  rarete  qui 
coincide  avec  celle  de  la  syphilis. 

Diagnostic.  —  Le  diagnostic  du  tabes  est  aujourd'hui  grandement  facilite 
dans  la  grande  majorite  des  cas  douteux  par  la  recherche  de  la  lymphocytose 
dans  le  liquide  cephalo-rachidien ;  presque  tons  les  auteurs  ayant  jusqu'ici 
trouve  des  lymphocytes  en  grande  quantity,  sinon  dans  tons  les  cas  de  tabes, 
du  moins  dans  presque  tous.  Ce  diagnostic  doit  etre  fait  surtout  avec  un  groupe 
d'affections  dont  les  analogies  avec  la  maladie  de  Duchenne  de  Boulogne  sont 
assez  grandes  pour  qu'on  les  ait  designees  sous  le  nom  de  pseudo-tabes,  bien 
qu'en  realite  les  unes  et  les  autres  n'aient  entre  elles  aucune  autre  relation  que 
celle  de  simuler  plus  ou  moins  completement  le  tabes  par  la  reunion  de 
quelques-uns  des  sympt6mes  propres  a  celui-ci. 

Ceux  de  ces  symptomes  qui  se  retrouvent  dans  les  pseudo-tabes  sont  ordi- 
nairement  des  troubles  de  I'equilibre  ou  meme  de  la  coordination,  assez  souvent 
aussi  des  phenom6nes  par^tiques  donnant  aux  mouvements  des  malades  un 
aspect  d'incoordination  quoique  celle-ci  fasse  en  realite  defaut,  II  n'est  pas  rare 
de  conslater  en  outre  la  perte  ou  la  diminution  du  r6flexe  rotulien,  ou  encore 
quelques  troubles  du  cote  des  fonctions  genitales. 

Parmi  les  pseudo-tabes  en  presence  desquels  on  se  trouve  le  plus  habituelle- 
ment,  en  pratique,  il  faut  citer  ceux  dus  a  I'intoxication  par  Talcool  ou  par 
I'arsenic,  le  pseudo-tabes  du  diab6te,  celui  de  la  neurasthenic. 

Les  differences  qui,au  point  de  vue  purement  symptomatique,  permcttenl  de 
distinguer  les  pseudo-tabes  du  tabes  vrai,  consistent  en  ce  que  dans  les  pre- 
miers il  s'agit  rarcment,  comme  on  vient  de  le  voir,  d'une  incoordination  veri- 
table ou  du  moins  en  ce  que  chez  eux  TincGordination  est  moins  marquee  que 

(')  ScifEim.  Soc.  de  ncurol.,  .'i  Juiii  I!)()L 

(*)  Mati(;non.  Acad,  dc  mdd.,  7  j.-invicr  lOO'i. 

Hi-MtMAN.  Wiener  vied.  Woohcimrhr.,  il)0(). 
(*)  lUri'iiAV.  r,()iiimiini<;aLion  orvilo. 
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chez  les  tabeliques,  en  ce  que  les  troubles  reflexes  de  la  pupille  n'exislentgufere, 
en  ceque  lereflexe  rotulien  absent  enapparence  pent  quelquefois  6tre  provoqu6 
par  Femploi  du  precede  de  Jendrassik,  en  ce  que,  enfin,  les  douleurs  ne  sont 
generalement  pas  aussi  violentes  que  dans  le  tabes  et  ne  rev^tent  pas  a  un  egal 
degre  le  caract6re  fulgurant  ni  ne  pr6sentent  une  tendance  aussi  marquee  a 
survenir  par  crises. 

Les  scleroses  combinees,  dans  certains  de  leurs  types,  peuvent  simuler  de  la 
fagon  la  plus  trompeuse,  I'aspect  du  tabes  vulgaire  ;  nous  renvoyons  au  chapitre 
qui  leur  est  consacr6  pour  tout  ce  qui  a  trait  a  I'expose  des  caract^res  diffe- 
rent iels. 

La  sclerose  en  plaques  pent,  dans  certains  cas  ou  la  demarche  est  tabeto- 
cerebelleuse,  soulever  quelques  difficultes  au  point  de  vue  du  diagnostic;  mais 
la  presence  des  autres  symptomes,  telsque  le  tremblement,  le  nystagmus,  I'em- 
barras  de  la  parole,  suffira  a  lever  tous  les  doutes. 

La  maladie  de  Friedreich  se  distinguera  du  tabes  par  son  debut  avant  la 
vingti^me  annee,  par  I'existence  du  nystagmus,  des  troubles  de  la  parole,  etc., 
ainsi  que  par  I'absence  de  douleurs. 

La  syringoimjelie  presente  des  troubles  trophiques  (panaris,  perte  d'une  ou 
plusieurs  phalanges)  et  une  dissociation  de  la  sensibilite  (anesthesie  a  la  tempe- 
rature et  non  a  la  piqure)  qui  ne  se  montrent  guere  dans  le  tabes. 

Les  altemtions  du  cervelet  (tumeurs,  16sions  en  foyer)  pourraient,  dans  cer- 
tains cas,  produire  un  complexus  symptomatique  un  peu  analogue  a  celui  du 
tabes.  Mais  on  ne  tardera  pas  a  constater  que  les  troubles  de  la  marche  sont 
produits  non  par  de  I'incoordination  vraie.  mais  plut6t  par  un  etat  vertigineux 
special,  par  un  manque  d'equilibre.  Babinski(')  a  tr6s  soigneusement  6tudie  les 
troubles  de  la  motilite  revelateurs  de  lesions  cerebelleuses  :  le  syndrome  cerebel- 
leux  de  Babinski  se  compose  de  la  triade  symptomatique  suivante  :  asynergie 
cer6belleuse,  perte  de  la  diadococinesie,  prolongation  de  Tequilibre  statique 
volitionnel.  Uasynergie  cerebelleuse  est  la  perturbation  de  la  faculte  d'association 
des  mouvements  ;  elle  se  rencontre  souvent  chez  les  c6rebelleux  et  uniquement 
chez  eux  :  elle  est  bien  differente  de  Tataxie  vraie,  le  sens  musculaire  est  tres 
bien  conserve,  les  mouvements  ne  sont  pas  ataxiques,  pas  excessifs  et  d6regles, 
Tocclusion  des  yeux  n'exerce  aucune  action  sur  leur  forme,  ils  sont  seulement 
decomposes  en  mouvements  el6mentaires  successifs  des  divers  segments  des 
membres,  marche,  acte  de  fl^chir  la  jambe  sur  la  cuisse,  etc.,  il  existe  pour 
mettre  en  Evidence  ces  troubles  de  la  coordination  toute  une  serie  d'exercices 
qui  ont  et6  imagines  par  Babinski  et  dont  nous  parlerons  a  propos  de  I'heredo- 
ataxie  cerebelleuse.  Plus  r6cemment(^),  Babinski  a  indiqu6  que  I'asynergie 
cerebelleuse  s'accompagne  d'une  prolongation  bien  plus  grande  qu'a  I'^tat 
normal  du  raaintien  des  attitudes  volontaires  ou  equilibre  volitionnel  statique 
((Mevation  des  jambes  dans  le  decubitus  dorsal,  par  exemple),  alors  que  ce  main- 
tien  est  a  peu  pr6s  completement  impossible  dans  Tataxie  tabetique.  II  a  enfin 
signal^  (•')  I'impossibiHte  chez  les  c6r6belleux  d'accomplir  rapidement  des 
mouvements  successifs,  telles  la  pronation  et  la  supination  de  I'avant-bras, 
([ui  necessitent  I'association  d'une  action  excito-motrice  a  une  action  fr^natrice  : 
cette  perte  de  la  diadococinesie,  ou  fonction  qui  permet  I'accomplissement  de 

(')  Babinski.  Rmue  neurol.,  1809.  p.  80G. 

(-)  Babinski.  Soc  neurol.,  nuii  lUO'i. 

(•■')  Babinski.  Soc.  neural.,  novenil)re  1902. 
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mouvemenls  successifs,  n'existcrait  pas  clans  Ic  tabes.  L' ensemble  de  ces  signes 
facilite  singuli6remenl  le  diagnostic  diff6renliel  des  affections  c6r6belleuses  et 
<lu  tabes.  De  plus,  chez  les  cer6belleux,  les  douleurs  fulgurantes,  les  diff6rcnls 
troubles  viscera ux  I'onl  ordinairement  d6faut. 

Traitement.  —  A.  Medication  interne.  —  Parmi  les  agents  de  celte 
categoric,  ceux  qui  sont  generalement  employes  depuisun  bon  nombre  d'annees 
sont  le  nitrate  d' argent,  le  c/ilorure  d'or,  Ic  seigle  ergote,  ce  dernier  particuliere- 
ment  recommande  par  Charcot  pour  combattre  les  troubles  genito-urinaires.  La 
strychnine  et  les  preparations  strychniques  ont  joui  egalement  d'une  certaine 
vogue,  peu  meritee,  semble-t-il,  peut-6tre  m6me  celles-ci  sont-elles  nuisibles. 

Dans  ces  derniers  temps,  depuis  qu'avec  Fournier  on  a  reconnu  rinfluence 
preponderante  de  la  syphilis  dans  I'eliologie  du  tabes,  tons  les  efforts  ont  con- 
verge vers  I'emploi  des  traitements  antisyphilitiques.  Les  r6sultats  de  la  ctcre 
mercurielle  ont  et6  parfois  nuls  ou  mauvais.  Cependant,  lorsqu'on  est  en 
presence  d'un  tabetique  non  cachectique,  cette  cure  (frictions  ou  injections) 
devra  etre  instituee,  non  pas  qu'on  doive  compter  sur  une  retrocession  des 
symptdmes  (')  pourtant  possible,  mais  plutot  en  vue  d'empecher  la  progression 
de  ceux-ci  et  I'appariiion  d'accidents  plus  graves.  Un  traitement  par  les  injec- 
tions beaucoup  plus  intensif  que  celui  qu'on  a  pr6conis6  jusqu'ici  a  donne  de 
bons  resultats  a  P.  Marie,  a  Lemoine  (^),  a  Leredde  (^),  etc.  Comme  I'a  dit 
P.  Marie,  le  traitement  specifique  pour  reussir  devra,  dans  le  tabes,  6tre  fait 
«  assez  tot  et  assez  fort  ».  On  semefiera  que,  chez  les  tabetiques  pr6sentantun 
d6but  d'atrophie  du  nerf  optique,  revolution  de  celle-ci  semble  parfois  acc61eree 
par  le  traitement  hydrargyrique  ;  Babinski(^)  aurait  cependant  constate  deuxfois 
une  action  favorable  du  traitement  mercuriel  sur  I'atrophie  elle-meme.  L'admi- 
nistration  de  I'iode  plutot  que  des  iodures  semble  6lre  indiqu6e  concurrem- 
ment  avec  celle  des  mercuriaux. 

Uantipyrine,  la  phenacetine,  \e  pyramidon,  Vantifebrine,  etc.,  rendront  des 
services  contre  les  ph6nomenes  douloureux  et  certaines  crises  visc6rales.  La 
santoninea  et6  preconis6e  contre  les  douleurs  fulgurantes  (Combemale,  Negro), 
I'aspirine  a  donne  de  bons  r6sultats  dans  les  arthropathies  (P.  Marie  et  Pechar- 
mant),  la  cocaine,  I'eau  chloroform^e,  I'extrait  gras  de  cannabis  indica  ont 
reussi  a  calmer  certaines  crises  gastriques  non  influencees  par  ralimentalion : 
un  traitement  antidyspeptique  est  recommande  par  J.-Ch.  Roux  contre  certaines 
crises  influencees  par  Fingestion  des  aliments;  on  a  calme  certaines  crises  gas- 
triques par  Tinjection  lombaire  de  cocaine  ou  m6me,  a  tilre  exceptionnel,  par 
une  simple  ponction  lombaire;  Finjection  epidurale  de  cocaine  parait  donner 
d'aussi  hons  resultats  en  presentant  moins  d'inconv6nients. 

En  resume,  si  dans  la  medication  interne  il  y  a  quelques  agents  pouvant 
exercer  une  influence  favorable  sur  certains  symptdmes,  nous  n"en  jiossedons 
encore  aucun  auquel  on  puisse  atlnl)uer  uno  action  veritablement  curative  sur 
la  maladie  el]e-m('^me. 

B.  Medication  externe.  —  II  en  est  do  celle-ci  comme  de  la  medication  in- 

(')  Voir  r,fipeiid;inL  sur  ce  sujel  un  travail  de  Dinkier  inspiro  |jar  Eii),  in  licriincr  Idinisclie 
W(jrkenNrlirifl,  1 8!)5. 
(*)  Lkmoink.  Heme  ncurol.,  Jiiiii  llHI'i. 
(')  Leredde.  fieinninc  Du'd.,  avril  i!H)'2. 
(*)  B.\mNSKi.  S(jc.  de  neural.,  1000. 
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terno,  il  n'en  fauL  atlondre  que  des  amc'lioralions  parLielles,  quelqiie  nombreux 
et  divers  que  soient  les  agents  dont  elle  dispose. 

Les  pointes  de  feu  supcrficielles,  nombreuscs,  el  repetees  environ  tons  les 
huit  jours,  semblent  donner  d'assez  bons  rt^sultats,  surtouL  contre  les  douleurs 
lulgurantes  et  en  ceinture,  ainsi  que  contre  les  troubles  urinaires. 

La  sicspension  agirait  d'une  fagon  particuli6rement  favorable  sur  I'incoordina- 
tion  et  sur  les  troubles  genitaux,  les  crises  douloureuses  seraient  aussi  avanta- 
geusement  influencees  par  elle,  mais  on  a  rapports  quelques  cas  de  mort  subile 
pendant  une  s<§ance  de  suspension  et  la  methode  parait  6tre  abandonnee. 
Velongatlon  de  la  moelle  par  flexion  forcee  au  moyen  de  la  table  speciale  de 
Gilles  de  la  Tourette  et  Chipault  ou  de  I'appareil  de  Bechterew-Sprimon  n'a 
pas  donne  d'excellents  r6sultats;  Chipault  lui-meme  (*)  a  propose  de  la  rem- 
placer  par  une  «  elongation  permanente  »  au  moyen  d'un  appareil  platre  appli- 
que la  t6te  en  bas. 

Uelongation  des  nerfs,  faite  indireclement  par  des  mouvements  forces  ou 
directement  apr^s  leur  mise  a  nu,  a  semble  dangereuse  parce  qu'elle  aurait 
produit  des  hemorragies  m6dullaires  et  inutile  parce  qu'elle  n'a  jamais  et6 
suivie  que  d'une  amelioration  douleuse  et  passagere  des  douleurs  fulguranles. 
Benedikt(^)  est  cependant  encore  partisan  de  I'elongation  sanglante  du  scia- 
tique  contre  les  troubles  de  la  marche  et  les  douleurs  et  Chipault  de  Felonga- 
lion  des  nerfs  plantaires  contre  le  mal  perforant.  Nous  ne  cilons  que  pour  m6- 
moire  les  tentatives  n6fastes  d'elongation  des  nerfs  optiques. 

La  faradisation  cutanee  a  ete  vivement  recommandee  par  Rumpf ;  la  galva- 
nisation du  rachis  a  ete  egalement  employee  par  de  nombreux  auteurs.  II  ne 
semble  pas  que  I'un  ou  I'autre  de  ces  proced6s  ait  repondu  a  ce  qu'on  en  atten- 
dait.  «  Si  Erb,  Rrenner,  Levandoroski  ont  eu  quelques  cas  de  tabes  tres  am61iores 
par  le  courant  electrique,  ces  faits  ont  toujours  ete  une  raret6.  L'eleclricite 
pent  pourtant  etre  utile  dans  le  tabes  en  ce  qu'elle  pent  combatlre  efficacement 
les  phenom^nes  inorganiques  assez  sou  vent  surajoutes.  De  plus,  la  galvanisation 
a  25  ou  30  milliamp^res  a  donn6  dans  certains  cas  de  bons  r^sultats  contre  les 
douleurs  fulgurantes  et  la  faiblesse  des  membres  inferieurs;  la  faradisation 
g6ndralis6e  au  pinceau  de  Duchenne  ou  I'electrisation  statique  avec  elincellcs 
peuvent  aussi  6tre  utiles  pour  relever  I'etat  general  du  malade  et  faciliter  la 
circulation  cutanee  si  souvent  defectueuse  chez  les  tab6tiques  (Delherm).  » 

Le  massage  et  V electro-massage  peuvent,  dans  certains  cas,  rendre  des  services 
surtout  contre  I'fjlement  douloureux;  il  en  serait  de  m6me  de  la  nervo-vibration 
par  percussion  des  troncs  nerveux. 

La  gymnastique  raisonnee  a  et6  preconisee  par  S.  Frenkel,  R.  Hirschberg, 
Leyden,  pour  combattre  I'incoordination.  La  reeducation  des  mouvements  pre- 
conisee par  Frenkel  (de  Heiden)  {-)  est  certainemenl  la  methode  qui  a  donn^  les 
plus  beaux  succes  pour  le  trailement  de  I'incoordination;  elle  a  ele  employ6e 
avec  resultat  favorable  par  Leyden,  Hirschberg,  Jacob,  Eulenburg;  en  France 
par  Raymond,  Riche,  Mesnard,  Faure,  Constensoux,  etc....  Elle  consiste 
r6apprendre  au  malade  les  mouvements  les  plus  simples  d'abord,  puis  les  mou- 
vements plus  complexes,  a  lui  redonner  par  une  education  lente  et  patiente 


(')  CiuPAULT.  Congres  inlorn.,  Paris,  IflOO. 
(")  Benedikt.  Soc.  mdd.,  Vienne,  0  avril  11)00. 
(')  Frenkel.  Miinch.  med.  Wochenschr.,  1890. 
moderne,  1897. 
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Tadresse  que  lui  onl  enlevee  les  alt6rations  de  la  sensibiliL6  suporficielle  eL  sur- 
loul  profonde,  mais  il  no  faul.  pas  perdre  de  vue  que  ce  qui  manque  a  I'alaxi- 
que,  c'esl  Tadresse  el,  non  la  force,  et  que  transformer  les  exercices  de  reedu- 
cation en  une  scanco  dc  gymnastique  violente  mencrait  cortainomont  a  I'en- 
contre  du  but  a  atteindre.  Les  insLrumenLs  compliques  de  m6canotherapie 
sont  pour  cette  cure  un  auxiliaire  nullement  indispensable.  Mais  la  conser- 
vation suffisante  de  la  vue  et  des  fonctions  intellectuelles  est  la  premiere  con- 
dition pour  reussir;  il  faut  que  Ic  malade  contr6ic  par  la  vue  tons  ses  mouve- 
ments  et  se  rende  compte  de  la  force  k  d6ployer  pour  arriver  a  placer  ses 
membres  dans  telle  ou  telle  position , -notion  dont  sa  sensibility  musculaire 
alterec  ne  suffit  plus  a  I'informer.  II  faut  encore  que  la  maladie  ne  subisse  pas 
de  pouss6e  aiguc  ou  subaigue  au  moment  du  Iraitement,  que  la  force  mus- 
culaire soit  suffisamment  conserv6e,  que  I'hypotonie  ne  soit  pas  trop  grande, 
qu'il  n  y  ait  ni  arthropathies,  ni  troubles  trophiques,  ni  douleurs  trop  pronon- 
c6es,  que  I'^tat  general  enfin  ne  soit  pas  mauvais.  La  cure  doit  6tre  conduite 
avec  beaucoup  de  precaution  pour  ne  pas  fatiguer  le  malade.  Dans  ces  condi- 
tions on  pourrait  beaucoup  esperer  de  la  re6ducation  des  mouvements  chez  les 
ataxiques;  a  son  action  reelle  tres  efficace  se  joint  souvent  une  action  sugges- 
tive tres  favorable  contre  les  phobies  qui  empechent  parfois  les  malades  de 
marcher  tout  autant  et  plus  que  I'incoordination  vraie. 

hliydrothe'rapie  sous  toutes  ses  formes  constitue  a  elle  seule  dans  le  Iraite- 
ment du  tabes  un  arsenal  th6rapeutique  qui  n'est  pas  k  dedaigner,  car  les  ma- 
lades y  trouveront  souvent  quelque  amelioration.  L'hydrotherapie  froide  est  en 
general  mal  supportee;  on  evitera  d'y  avoir  recours  ou  du  moins  d'en  conti- 
nuer  I'usage  lorsqu'il  en  sera  ainsi.  Les  bains  liedes  et  chauds,  simples  ou  me- 
<licamenteux,  ameneront  freqviemment  une  diminution  des  phenomenes  dou- 
loureux. Une  cure  dans  certaines  stations  thermales  (Lamalou,  Balaruc,  Neris, 
Uriage,  Plombieres,  etc..)  sera  egalement  recommandable.  Frenkel  recom- 
mande  de  ne  pas  faire  simultaneraent  la  r66ducation  et  la  cure  balneaire; 
celle-ci  6tant  fatigante  par  elle-mSme  aurait  un  effet  defavorable  sur  la  cure  de 
reeducation  et  devra  de  preference  alterncr  avec  elle.  Les  medecins  de  Lamalou 
admettent  actuellement  que  les  deux  cures  peuvent  etre  concomitantes. 

Quant  aux  injections  sous-cutandes ,  celles  de  morphine  peuvent,  dans  les 
formes  atrocement  douloureuses  ou  dans  quelques  accidents  aigus  tels  que  les 
crises  visc6rales  (gastriques,  laryngees,  etc.),  rendre  de  grands  ser.vices ;  mais 
on  sait  aussi  que,  par  cela  mSme  qu'ils  y  Irouvent  un  soulagement,  les  tabeti- 
ques  ont  une  grande  propension  k  en  faire  abus.  Les  injections  de  sue  testicu- 
laire  ou  de  sue  m6dullaire,  les  injections  glijcerinees,  phosphalees,  donnent  quel- 
qucfois  des  r^sultats  plutdt  contre  tel  ou  tel  symptdme  que  contre  la  maladie 
elle-meme;  en  tout  cas  rinfluence  de  la  suggestion  semble  etre  ici  conside- 
ralde.  L'histoire  des  ditlerentes  tentativcs  therapeutiquos  dirigees  contre  le 
tabes,  monlre  d'ailleurs  que  les  tabeliques  jouissent  d'une  suggestibilite  tres 
marqu6e;  on  aura  .souvent  lieu  de  faire  appel  k  celle-ci. 


MALADIE  DE  FRIEDREICH 


Historique.  —  Celle  maladie  fut  decrite  pour  la  premiere  fois  en  1861,  au 
Congr6s  de  Spire,  par  Friedreich  qui  en  avail  observe  plusieurs  cas,  mais  cet 
auleur  ne  pensait  pas,  des  le  principe,  qu'il  s'agit  la  d'une  maladie  particuli6re. 
11  croyait  pluldt  que  ces  cas  apparlenaient  a  I'alaxie  locomotrice  progressive, 
inais  qu'ils  presentaient  ce  caract^re  particulier  d'etre  survenus  dans  I'enfance 
d'une  I'aQon  hereditaire  et  de  presenter  quelques  symptdmes  dilTerenls  de  ceux 
du  tabes  vulgaire. 

La  description  de  F'riedreich  resta  pendant  longtemps  lettre  morte,  et  beau- 
coup  d'auteurs  penserent  meme  que  les  cas  qu'il  avait  decrits  apparlenaient 
bien  plutot  a  la  sclerose  en  plaques.  Ce  n'est  qu'^  parlir  de  1882  (th^se  de 
Brousse)  que  I'existence  de  la  maladie  de  Friedreich  commeuQa  a  6lre  reconnue 
et  que  cette  affection  fit  Tobjet  d'etudes  particuli6res.  Parmi  les  auteurs  qui 
s'en  sont  particulierement  occupes,  on  pent  citer  les  noms  de  Seeligmiiller,  de 
Hammond,  de  Charcot,  de  Riitimeyer,  de  Schultze,  de  Massalongo,  d'Ormerod, 
de  Seguin,  de  Vizioli,  de  Gilles  de  la  Tourette,  Blocq  et  Huet,  de  Ladame,  etc. ; 
il  faut  en  outre  reserver  une  mention  particuli^re  la  th^se  de  Soca  (4888), 
dans  laquelle  toute  I'histoire  clinique  de  cette  affection  a  6te  tr6s  compl6te- 
raent  exposee;  plus  r6cemment  I'anatomie  pathologique  de  cette  affection  a  fail 
I'objel  de  travaux  de  Dejerine  et  Lelulle,  Vaquez  et  Auscher,  Blocq  et  Mari- 
nesco,  Paul  Londe  (*). 

Symptomatologie.  —  L'aspect  de  la  maladie  de  Friedreich  est  vraimenl  irbs 
caraclerislique ;  les  symptomes  dont  elle  s'accompagne  porteijl  sur  un  grand 
nombre  d'appareils. 

A.  Troubles  de  la  motility.  —  Ces  troubles  sonl  eux-mfimes  d'ordres  divers. 

Les  troubles  de  la  Diarche  ne  sont  entiferement  developpes  que  chez  les  sujels 
chez  Icsquels  la  maladie  est  deja  parvenue  a  un  assez  grand  d^veloppement, 
mais  alors  la  demarche  du  malade  est  tout  a  fait  singuli^re.  II  s'avance  en  fes- 
tonnant,  les  jambes  6cartees,  tr6s  lourdement,  et  jusqu'a  un  certain  point  res- 
semble  a  un  ivrogne.  On  retrouve  en  outre  dans  cette  demarche  un  element 
d'incoordination,  d'ou  le  nom  de  demarche  tabeto-cerebelleuse  qui  lui  est  donne 
par  Charcot.  Tr6s  souvent  aussi,  pendant  qu'ils  marchenl,  ces  malades  pre- 
scntent  une  assez  forte  oscHlalion  de  la  t6te,  analogue  celle  qui  s'observe 
dans  la  sclerose  en  plaques;  pour  y  remedier  on  les  voit  souvent  courber  la 
t(He  et  la  maintenir  ainsi  volontairement  llechie  pendant  tout  le  temps  qu'ils 
marchent. 

Les  troubles  de  la  station  ont  6t6  d6crits  par  Friedreich  sous  le  nom  d'ataxie 
(')  P.  Londe.  Thfcsc  de  Paris,  1893. 
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sLalique.  lis  consistent  dans  la  difficultc  a  rester  debout  ct  dans  robligation  oil 
sont  ces  maladcs,  pour  garder  Icur  equilibre,  de  changer  leurs  pieds  de  place; 
en  m6me  temps  le  Ironc  et  la  t6te  sont  anim6s  de  mouvements  de  salutation 
d'amplitude  variable.  Le  signe  de  Romberg  fait  ordinairement  defaut,  Frie- 
dreich accordait  une  grande  importance  diagnostique  a  son  absence;  on  a 
cepcndant  assez  frequemment  observ6  I'exagdration  de  Tinstabilite  pendant 
Tocclusion  des  yeux,  mais  clle  lient  sans  doute  en  partie  aux  mouvements  cho- 
r^iformes  des  membres  infcrieurs.  L'alaxie  n'epargne  pas  les  membres  supe- 
rieurs,  mais  elle  apparait  plus  tardivement  qu'aux  membres  inferieurs;  elle  se 
manifeste  d'abord  dans  les  mouvements  d^licats  et  le  malade  s'apergoit  d'une 
maladresse  croissante  quand  il  veut  coudre,  ecrire,  boutonner  ses  v6te- 
ments,  etc. ;  comme  dans  le  tabes,  pour  saisir  un  objet,  la  main  «  plane  »  lon- 
guement  avant  de  s'abattre  sur  lui.  On  pent  constater  les  differents  signes  de 
I'asynergie  c6rebelleuse  decrite  par  Babinski,  quoique  a  un  degre  moins  marqu6 
que  dans  les  affections  pureme'nt  cerebelleuses  (Leri). 

II  existe  en  outre,  dans  un  certain  nombre  de  cas,  un  Iremblcment,  a  I'occa- 
sion  des  mouvements  intentionnels,  fort  analogue  a  celui  de  la  sclerose  en  pla- 
ques. C'est  la  une  des  raisons  pour  lesquelles,  pendant  longtcmps,  les  auteurs 
ont  pensc  que  la  maladie  de  Friedreich  n'^tait  autre  chose  que  la  sclerose  en 
plaques  survenant  d'une  fagon  un  peu  speciale. 

Les  mouvements  clioreiformes  existent  plus  frequemment  et  avec  une  intensite 
souvent  plus  grande  que  le  tremblement  intentionnel ;  ils  consistent  en  une 
espece  de  gesticulation  assez  analogue  a  celle  de  la  choree  de  Sydenham,  mais 
cependant  moins  prononcee;  ils  siegent  non  seulement  aux  membres,  maisaussi 
au  tronc  et  m6me  a  la  tSte.  On  peut  rapprocher  de  ces  mouvements  les  grimaces 
que  font  ces  malades  lorsqu'ils  veulent  executer  un  mouvement  meme  peu 
complique.  A  c6te  de  ces  mouvements  chor6iques  il  faut  encore  signaler  les 
phenomenes  athetoides  sur  lesquels  A.  Chauffard  (*),  Londe  et  Lagrange  (*)  ont 
appele  I'attention.  On  peut  dire  que  dans  la  maladie  de  Friedreich  toutes  les 
parties  du  corps  sout  toujours  en  mouvement  :  les  mouvements  partiels  des 
membres  et  de  la  face  se  combinent  aux  mouvements  d'ensemble  du  tronc  de 
la  t6te  et  des  membres;  c'est  cette  mobilite  continue  que  Charcot  a  qualifi^e 
d'  «  instabilite  choreiforme  ». 

Quant  a  I'existencc  de  jihenomenes  paralytiques  chez  ces  malades,  les  opi- 
nions varient,  il  est  cependant  tres  vraisembl&ble  que  ceux-ci  ne  font  pas  entie- 
rement  defaut  (Musso,  Soca),  mais  ils  sont  loin  d'atteindre  un  degr6  bien 
accentue;  lorsqu'il  en  existe,  on  les  constaterait  surLout  sur  les  membres  infe- 
rieurs, quclquefois  aussi  sur  les  membres  superieurs.  Uhypotonie  musculairc 
si  accentu^c  chez  la  pluparl  des  tabetiques  entre  dans  la  symptomatologie  de 
la  maladie  de  Friedreich  d'apr6s  Sureau  ("),  mais  a  un  degre  moindre. 

B.  Troubles  de  la  sensibility.  —  Ceux-ci  sont  peu  frequents,  et  quand  il  en 
existe  il  est  rare  qu'ils  soient  tr6s  prononcos. 

Les  douleurs  fulfjur antes,  si  caracterisliques  dans  le  tabes,  ne  font  ordinaire- 
ment pas  partio  du  tableau  clinique  do  la  maladie  do  Friedreich,  cependant  on 
les  y  renconlrorait  (luchjucfois  (Charcot). 

A.  (^iiAui'i-Aiii).  Maladie  de  Fi-iedrcicli  avec  alliludes  alli6loides.  Scmainc  mdd.,  IS'.r). 
n"  r)'2,  p.  m. 
(*)  LoNDi-;  el  LAfinANOi;.  AnnalcH  de  mcd.,  181)5. 
(•'•)  SuRKAU.  Tlic'se  de  Paris,  1808, 
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VanestheHie  n'apparLienl  guerc  non  plus  a  la  symptomalologie  de  cetle 
maladie ;  pourlanl  quelques  auLeurs,  entre  aulres  Soca,  sont  d'avis  qu  on  I'y 
rencontrerait  assez  souvcnt  quand  on  prend  la  peine  de  la  rechercher  avecsoin. 
Dans  certains  cas,  il  exisle  une  veritable  hemi-anesthesie;  celle-ci  pent  6tre  le 
plus  souvent  consid^ree  comme  de  nature  hysterique;  Thyst^rie  s'associe  en 
olTet  a  la  maladie  de  Friedreich,  ainsi  qu'elle  le  fait  si  frequemment  avecla  scle- 
rose en  plaques  ou  avec  le  tabes. 

Ouant  au  sens  micxcidaire,  les  auleurs  ne  sont  pas  absolument  d'accord  sur 
la  question  de  savoir  s'il  est  integralement  conserve ;  tout  ce  que  Ton  pent  dire, 
c'est  que  s'il  pent  etre  atteint  dans  certaines  observations,  en  general  il  ne  Test 
gu6re;  ainsi  le  signe  de  Romberg  ne  se  voit  que  rarement,  et  encore,  lorsque 
les  malades  oscillent  apr6s  que  leurs  yeux  sont  fermes,  n'est-il  pas  absolument 
certain  que  ces  oscillations  soient  dues  a  la  perte  du  sens  musculaire  plutdt 
qu'aux  mouvements  d'instabilite  chor6iforme  dont  sont  afl'ectes  les  individus 
atteinls  de  la  maladie  de  Friedreich. 

C.  Troubles  de  la  reflectivity.  —  Leur  importance  au  point  de  vue  du  dia- 
gnostic est  presque  aussi  grande  que  pour  le  tabes. 

Les  reflexes  tendineux  font  presque  toujours  defaut,  notamment  les  rellexes 
roluliens.  Dans  quelques  cas  cependant,  on  les  a  vus  seulement  diminues;  cer- 
tains autcurs  m6me  les  signalent  comme  augmenles,  mais  il  ne  semble  pas 
qu'on  ait  eu  alors  affaire  a  des  cas  purs  de  maladie  de  Friedreich. 

Les  reflexes  cutanes  au  contraire  ne  presentent  rien  de  caracteristique,  ils 
sont  ordinairement  conserves,  quelquefois  un  peu  augmentes.  Le  signe  de 
Babinski  a  toujours  ele  constate  jusqu'ici. 

D.  Troubles  des  organes  des  sens.  —  A  vrai  dire,  il  n'cxiste  pas  de  troubles 
des  organes  des  sens  dans  la  maladie  qui  nous  occupe;  c'est  ainsi  que  le  goCit, 
Touie,  I'odorat,  semblent  6tre  compl^tement  indemnes.  Mais  comme,  dans  le 
fonctionnement  de  la  musculature  externe  de  Toeil,  on  observe  certaines  modifi- 
cations, on  pent  6tudier  celles-ci  sous  la  presenle  rubrique,  bien  qu'en  realite  il 
s'agisse  a  peu  pres  uniquement  de  troubles  de  la  motilile. 

Parmi  ces  troubles,  le  plus  caracteristique  est  le  nystacpnus;  il  se  montre 
dans  le  plus  grand  nombre  des  cas,  mais  non  dans  tous.  La  production  de  ce 
sympt6me  semble  6tre  en  relation  inlime  avec  I'anciennete  de  la  maladie,  c'est- 
a-dire  qu'on  ne  le  rencontre  gu6re  au  debut  de  celle-ci,  tandis  qu'il  survient 
chez  les  sujets  chez  lesquels  les  premiers  symptdmes  datent  dej^  de  quelque 
temps  (2,  5  ans  et  plus).  De  m6me  que  le  nystagmus  de  la  sclerose  en  plaques, 
ce  phenomene  est  peu  prononce  ou  meme  disparait  a  I'^tat  de  repos,  mais  des 
(|ue  le  malade  veut  fixer  un  objet,  et  surtout  s'il  est  oblige  de  faire  pour  cela 
un  effort,  dans  les  positions  extremes  du  regard,  le  nystagmus  apparait  ou  du 
moins  s'exagere.  11  pourrait  aussi  6tre  provoque  par  la  rotation  du  malade  sui- 
vant  son  axe  vertical  [Mendel  ('),  Geigel  (^)].  C'est  un  nystagmus  se  pro- 
duisant  uniquement  dans  le  sens  transversal.  Ces  secousses  nystagmiformes 
sont  plus  amples,  mais  moins  nombreuses  que  celles  du  nystagmus  de  la 
sclerose  en  plaques  ou  du  nystagmus  provenant  d'un  vice  de  refraction 
(Rouffinet)  (=»). 

(')  Mendel.  Berliner  rned.  Wo'-kentidirifl.  18!)0,  n"  47. 

(*)  Geioel.  Ueber  mechaniscii  ausgelOslen  Nystagmus.  Pliysikalish  medicinische  Gesell- 
^chafl  in  Wiirzlmrg.  Analyse  in  Cenlralblalt  fiir  Nervenheilkunde.  18!)'2,  p.  ."i7(). 

Rouffinet.  Essai  riinique  sur  les  troubles  oculaires  dans  la  maladie  de  Fricidvcirh  etc 
Thfesc  dc  Paris,  1891,  n"  ">"jI. 
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La  parahjsie  des  muscles  de  I'ceil  semble  6lre  exLr6mcmcnl  rare;  JoflVoy  en 
a  cependant  observe  un  exemple;  daulres  cas  onL  616  vus  par  Erlenmeyer, 
Gowers,  Mendel,  Ormerod;  il  s'agissaiL  loujours  de  paralysies  parliellns  de  la 
5"  paire;  niais  ces  cas  ne  sont  pas  lous  absolumeni  purs. 

Le  nerf  optique  et  la  fonction  visuelle  peuvenL  6lre  consid6r6s  comme  indemnes 
dans  la  maladie  de  Friedreich;  ce  n'est  que  dans  de  rares  cas  (Friedenreich, 
Rouffinel)  qu'on  a  constaL6  de  la  nevrite  oplique,  eL  encore  faut-il  se  demander 
s'il  ne  s'agissail  pas  dans  ces  cas  d'h6r6do-aLaxie  c6r6bel]euse. 

Les  r6actions  de  la  pupille  sont  normales;  on  ne  constate  ni  mydriase,  ni 
myosis,  ni  phenomene  d'Argyll-Robertson. 

E.  Troubles  c6r6braux.  —  Les  troubles  nerveux  qui  peuvent  6tre  classes  dans 
cette  categoric  sont  multiples  et  fr6quents. 

La  ceplialalgie  existe  quelquefois,  elle  peut  rev6tir  I'aspect  de  migraine. 

Les  vertiges  font  plus  directement  partie  de  la  symptomatologie  ordinaire  de 
la  maladie  de  Friedreich;  ils  se  montrent  quelquefois  par  acces  ou  dans  cer- 
tains cas  sont  permanents  et  constituent  un  veritable  6tat  vertigineux  qui 
vient  encore  compliquer  I'incertitude  signalee  plus  haut  dans  la  station  et  dans 
la  marche. 

Quant  a  Yintelligence,  elle  est  loin  d'6tre  aussi  atteinte  qu'il  pourrait  sembler 
d'apres  le  premier  aspect  de  ces  malades.  Ceux-ci  paraissent  en  effet  lourds, 
bornes  et  pen  susceptibles  d'attention  si  Ton  s'en  tient  a  leur  apparence  d'insla- 
bilit6;  mais,  quand  on  les  interroge  avec  soin,  on  s'apergoit  qu'ils  sont  parfai- 
tement  capables  de  recevoir  une  certaine  instruction  et  que  leurs  r6ponses 
t6moignent  d'un  degr6  de  raisonnement  assez  en  rapport  avec  leur  Sge.  On  ne 
pourrait  cependant  pretendre  que  les  facult6s  psychiques  acqui6rent  un  d6ve- 
loppement  tout  a  fait  normal,  et  cet  egard  les  diff6rences  entre  les  sujets 
atteints  de  maladie  de  Friedreich  et  les  individus  normaux  ne  font  que  devenir 
plus  sensibles  a  mesure  qu'ils  avancent  en  Sge. 

La  parole  est  presque  toujours  alteree,  surtout  dans  les  cas  ou  la  maladie  est 
arriv6e  un  certain  degr6  de  developpement.  Alors  elle  est  lente,  pesante, 
s'arr6tant  sur  certaines  syllabes  d'un  mot,  tandis  que  d'autres  sont  emises 
d'une  fagon  plus  rapide;  certains  mots  sont  plus  mal  prpnonces  que  d'autres 
et  aussi  certaines  lettres,  par  exemple  L,  K,  V,  I  (Soca),  mais  jamais  ces  malades 
ne  begaient,  et  Ton  ne  peut  pas  dire  non  plus  qu'ils  scandent, 

Quelquefois  aussi  on  constate  de  legers  troubles  de  la  deglutition  ou  des 
palpitations. 

F.  Troubles  g6nito-urinaires.  —  Pour  les  troubles  urinaires,  ils  sont  rares  et 
pen  intenscs,  on  ne  constate  guere  que  de  I'incontinence  d'urine  chez  quelques 
malades.  Pour  les  troubles  g6nitaux,  Soca  nie  absolument  leur  existence; 
d'apr6s  lui  on  ne  verrait  jamais  d'impuissance  chez  Fhomme,  mais  seulement 
un  retard  plus  ou  moins  notable  dans  la  date  d'apparition  de  I'instinct  sexuel, 
ou,  chez  la  femme,  dans  celle  de  la  menstruation. 

G.  Troubles  trophiques  et  vaso-moteurs.  —  On  ne  peut  que  signaler  rabsencc 
des  seconds,  Friedenreich  aurait  cependant  constate  de  I'oedeme  el  exception- 
nellement  on  a  signal6  du  refroidissement  et  de  la  cyanose  des  exlremiles  ou 
une  hyperactivit6  s6cr6toire  de  toules  les  glandcs  (salivation,  polyurie,  hyperi- 
drose,  diarrh6e,  gastrorrh6es,  etc.);  quant  aux  troubles  trophiques,  ils  pr6sen- 
tent  des  caracteres  dignes  d'6tre  relev6s. 

On  ob.serve  dans  la  maladie  de  Friedreich  un  pied  hot  tout  parliculier  qui  n'a 
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i^udre  d'analogue,  sauf  celui  qui  sc  montre  dans  certaines  formes  de  la  myo- 
palhie  progressive  primitive.  Cestan  (*)  I'a  cependanl  remarqu^  dans  les  affec- 


c 
o 
'in 
C 

t.  o 
'r? 
>i  . 


t«  CO 


4) 


re  I- 


^  -5 
^  — 

-  CO 

.1 « 

0.-3 

3  '5. 

3  t: 
O 

•C  -3 

c  ry: 
3  O 
^  "3 


'--  .2 
a*  a. 


<u 

i~ 


a,'  CO 

•n  u 

c 

o  o 

E  cn 

E  2 


4)  O 

£  "t! 

73  3: 

.§  o 

I  ° 

^.•^ 

c 


lions  spasmodiques  les  plus  varices,  a  chaque  Ibis  que  la  voie  pyramidale  est 
altcree  ». 


(')  Cestan.  S,or.  anal..,  !)  ilecembre  18!)«. 
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La  deformaUon  en  qiieslion  apparlient  a  la  calegorie  des  pieds  bols  6quins, 
mais  en  realile  elle  difl"6re  essenliellemenl  du  pied  bot  equin  type,  nolammenl 
de  cclui  qui  siirvienl  dans  rhemiplegic  c6rebrale  infanlile.  Chez  les  individus 
alteints  de  maladie  de  Friedreich  qui  presenlent  la  deformation  du  pied,et  c'est 
le  cas  pour  presque  tons,  car  ce  ph6nom6ne  est  un  de  ceux  qui  se  montrent 
dans  les  premieres  periodes  de  cette  affection,  voici  quel  est  I'aspect  de  cetle 
extremit6  :  le  pied  est  plus  court  que  chez  les  sujets  sains,  Favant-pied  est 
large,  tout  I'organe  prend  un  aspect  «  tass6  »  dans  le  sens  antero-post6rieur; 
si  Ton  examine  le  pied  de  profil,  on  constate  qu'il  est  «  creux  »  a  sa  face  plan- 
taire,  tandis  que  sa  face  dorsale  pr^sente  une  saillie  exager^e;  en  outre,  les 
orteils  revetent  la  forme  «  en  griffe  »  par  suite  de  leur  position  en  extension 
forc6e;  malgr6  cela  ils  sont  susceptibles  encore  d'un  degre  assez  marque 
d 'extension  volontaire,  et  alors  ils  se  trouvent  A^(§ritablement  en  hyperextension, 
prenant,  comme  on  Fa  dit,  un  aspect  analogue  a  celui  des  orteils  chez  les  ath^- 
thosiques.  Ces  deformations  sont  bilaterales  et  disparaissent  en  partie  dans  la 
station  debout  :  elles  ne  sont  pas  constantes  et  le  pied  des  malades  est  assez 
souvent  normal  ou  encore  pr6sente  la  concavite  anormale  que  nous  venons  de 
decrire,  mais  sans  redressement  des  orteils  (Soca). 

II  semble  qu'il  y  ait  dans  cette  deformation  un  melange  de  contracture  et 
d'hypotonie  en  proportions  variables  qui  tantdt  fait  ressembler  le  pied  a  celui 
des  hemiplegiques  ou  des  paraplt'giques  spasmodiques,  tantdt  a  celui  des 
amyotrophiques  :  les  alterations  du  squelette  et  des  parties  fibreuses  sont  sans 
doute  cons^cutives  et  dues  a  la  persistance  permanente  des  causes  de  la  defor- 
mation, contracture  et  hypotonicit6  musculaire.  Une  deformation  du  mfime 
genre  pourrait  s'observer,  mais  plus  rarement,  du  c6t6  des  mains  (Friedenreich). 

h'atrophie  musculaire  se  rencontre  dans  quelques  cas  (Joffroy),  soit  sur  les 
segments  p6ripheriques  des  membres  (Dejerine),  soit  sur  les  muscles  de  la  cein- 
ture  scapulaire  et  du  bassin, 

Une  scoliose  assez  prononcee  ou  plus  souvent  une  cypho-scoliose  s'observe 
chez  un  bon  nombre  des  sujets  atteints  de  maladie  de  Friedreich,  mais,  bien 
qu'elle  puisse  survenir  des  les  premieres  periodes,  cette  deviation  rachidienne 
ne  se  montre  guere  en  general  que  dans  un  stade  assez  avanc6;  cette  scoliose 
est  surtoiit  marquee  h  la  region  dorsale;  parfois  elle  s'accompagne  d'un  certain 
degr6  de  lordose  lombaire.  On  doit  sans  doute  Fattribuer,  comme  les  deforma- 
tions du  pied,  a  la  fois  a  la  paralysie,  a  I'hypotonicite,  a  Fatrophie  musculaire 
et  k  la  contracture  diversement  combinees. 

Marche  de  la  maladie.  —  Les  diff6rents  sympt6mes  ne  semblent  pas  debuter 
toujours  dans  le  m6me  ordre  chez  tons  les  malades  ni  dans  toutes  les  families* 
Parmi  les  plus  pr6coces  on  peut  ciler  les  troubles  de  la  marche  et  Fhyper- 
extension  du  gros  orteil.  Puis  pen  a  ^^eu,  et  en  general  d'une  fagon  insensible, 
les  autres  symptdmes  font  leur  apparition;  les  membres  superieurs  se  prennent 
apres  les  inferieurs,  les  yeux  et  la  parole  plus  tard  encore.  Pour  que  la  plupart 
des  symptomes  aient  acquis  un  degr6  suffisant  de  d6veloppement  et  que  le 
tableau  clinique  de  la  maladie  de  Friedreich  soit  a  peu  pr6s  complet,  il  faut 
compter  environ  un  laps  de  trois  cinq  ans  h  partir  du  d6but  des  premiers 
ph6nomenes.  Dans  quelques  cas  le  processus  morbide  semble  dprouver  un  coup 
de  fouet  par  Fintervention  d'une  maladie  aiguci  intercurreiite  (Friedenreich)  (') ; 

(')  A.  FfUKDKNRF.icii.  Kt,  Til  lit  l(lc  .'1  f  hopcd  i  I  ji  p  A  l.Txi  (I'ricdrcich's  Sygdoin).  lluxp.  Tid.,WJl. 
3  R.  LX.  2,  5;  Aitiil.  in  Neuivlofj.  Cvnlraltdatl,  hSD'i.  p.  'ill. 
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ce  fait  est  interessant,  car  on  sait  que  dans  la  myopathie  progressive  primitive 
qui,  elle  aussi,  est  une  malaclie  de  nature  her6ditaire,  la  m6me  influence  pent 
s'observer;  cette  aggravation  rapide  semble  etre  due  a  la  debilitation  causae 
dans  Forganisme  par  la  maladie  aigue. 

Ouand  le  malade  est  parvenu  a  la  p^riode  de  la  maladie  confirmee,  il  ne 
tarde  pas  a  6tre  confine  au  lit  par  suite  des  progres  de  I'ataxie  des  jambes;  a 
ce  moment  les  troubles  de  la  motilite  des  membres  sup6rieurs  sont  generale- 
ment  assez  accuses  pour  restreindre  considerablement  leurs  mouvements,  d'ou 
rimpossibilite  d'ecrire,  de  coudre,  etc.... 

Mais,  quoique  confines  au  lit  ou  dans  un  fauteuil,  ces  sujets  n'en  continuent 
pas  moins  a  vivre  pendant  de  longues  annees  encore,  et  la  mort,  quand  elle 
survient,  n'est  pas  due,  en  general,  aux  progres  de  FafTection  ^des  centres  ner- 
veux,  mais  presque  toujours  a  une  maladie  intercurrente  quelconque. 

La  maladie  de  Friedreich  ne  se  termine  jamais  par  la  guerison,  c'est  une 
afTection  a  marche  essentiellement  progressive,  mais,  comme  on  vient  de  le 
voir,  cette  marche  est  tres  lente;  elle  pent  etre  encore  retardee  par  des  remis-^ 
sions  d'une  duree  plus  ou  moins  longue;  il  a  ete  question  plus  haut  des  aggra- 
vations qui  surviennent  quelquefois. 

Diagnostic.  —  La  maladie  de  Friedreich  semble  emprunter,  pour  la  plus 
grande  difficulte  du  diagnostic,  ses  principaux  symptdmes  a  trois  aflections 
diflferentes  du  systeme  nerveux  :  le  tabes,  la  sclerose  en  plaques,  la  choree  de 
Sydenham.  C'est  done  surtout  de  ces  trois  alTections  qu'il  faudra  s'attacher  a 
la  dislinguer. 

Pour  le  tabes,  les  troubles  de  la  demarche,  I'absence  des  reflexes  rotuliens, 
pourraient  amener  une  erreur;  cependant  a  un  examen  attentif  on  pent  con- 
stater  des  difl'erences  notables  dans  les  troubles  de  la  marche  dus  a  ces  deux 
afl'ections.  Dans  le  tabes  il  s'agit  surtout  d'incoordination,  dans  la  maladie  de 
Friedreich  de  titubation  cerebelleuse;  de  plus,  dans  la  premiere  de  ces  deux 
maladies  les  mouvements  d'aspect  choreiforme  n'existent  que  rarement,  tandis- 
qu'ils  sont  fr(^quents  dans  la  seconde.  Dans  la  maladie  de  Friedreich  les  troubles 
de  la  sensibilite  sont  pen  frequents  et  tout  au  moins  peu  prononces;  dans 
le  tabes  au  contraire  ils  constituent  I'un  des  principaux  traits  de  la  symptoma- 
tologie;  en  outre,  dans  cette  derni^re  afl"ection  le  nystagmus  peut  6tre  considere 
comme  faisant  defaut  d'une  maniere  a  peu  pres  absolue  sauj  dans  le  cas  avec 
cecite,  et  les  paralysies  oculaires,  si  frequentes  dans  le  tabes,  ne  s'observent 
au  contraire  presque  jamais  dans  la  maladie  de  Friedreich;  le  signe  d'Argyll- 
Robertson  s'observe  presque  toujours  dans  le  tabes,  jamais  dans  I'ataxie  h6r6- 
ditaire.  Les  troubles  visceraux  et  trophiques,  cutanes  ou  articulaires  du  tabes 
ne  se  rencontrent  pas  non  plus  dans  la  maladie  de  Friedreich,  enfin  celle-ci 
frappe  tout  particulierement  les  enfants  et  tout  au  plus  les  jeunes  gens  et  fait 
plusieurs  viclimes  dans  une  m6me  famille,  tandis  que  I'ataxie  locomotrice  n'est 
jamais  hereditaire  et  ne  survient  guere  avant  I'age  de  vingt-cinq  ans  :  il  ne  faut 
pas  oublier  cependant  qu'on  a  signal^  un  certain  nombre  de  cas  de  maladie 
de  Friedreich  a  debut  tardif  et  que  d'autre  part  des  cas  assez  nombreux  de 
labes  infantile  ou  de  tabes  familial  ou  hereditaire  ont  6te  rapportes  dans  les 
dernieres  annees. 

Pour  la  sderoHe  en  plaque^^  les  symptomes  communs  sont,  en  premiere 
hgne,  le  nystagmus,  le  tremblcment,  la  titubation.  Quant  au  nystao-mus  il 
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prescnle,  dans  les  deux  cas,  quelqucs  signes  dislinclifs  :  dans  la  maladic  do 
Friedreich  les  secousses  sonL  plus  araples  et  moins  nombreuses  el  ne  se  font 
que  dans  le  sens  transversal,  tandis  que  dans  la  sclerose  en  plaques  elles 
pcuvenl  se  faire  dans  tons  les  sens  (Rouffinet).  D'autre  part,  la  demarche  c6r(^- 
bello-spasmodique  de  la  sckn^ose  en  plaques  didere  tres  nolablement  de  la 
demarche  cerebello-ataxique  de  la  maladic  de  Friedreich;  dans  celte  derni6re, 
les  reflexes  roluliens  sont  abolis,  dans  la  premiere  ils  sont  exageres.  Le  trem- 
blement  de  la  sclerose  en  plaques  est  en  gen6ral  beaucoup  plus  marque,  ainsi 
que  les  troubles  oculaires. 

Avec  la  choree  de  Sydenham  il  n'y  a  en  somme  de  commun  que  rinslabilil6 
dite  chor6iforme  et  le  jeune  Age  des  sujets;  a  cola  pr6s  tous  les  autres  sym- 
pt6mes  sont  dilTerenls,  inutile  d'insister  longuement  sur  ce  sujet. 

Le  diagnostic  avec  la  choree  clironique  heredilaire  de  Huntington  pent  pre- 
senter plus  de  difficultes;  mais  outre  le  d6but  dans  un  %e  plus  tardif,  chez 
I'adulte  ou  parl'ois  le  vieillard,  la  choree  chronique  s'accompagne  plutdt  d'exa- 
geration  des  reflexes  que  de  diminution,  le  nystagmus  fait  defaut,  il  n'y  a  pas 
ataxic  rraie,  mais  mouvements  involontaires  qui,  a  I'oppose  de  ceux  de  la 
maladie  dc  Friedreich,  diminuent  dans  les  mouvements  intenlionnels ;  ils  con- 
sistent en  mouvements  de  detail,  vifs,  brusques,  infiniment  multiplies,  varies  et 
irreguliers,  et  non  en  une  instabilite  constante,  une  mobilite  continue  des 
membres  entiers,  du  tronc  et  de  la  tete;  la  main  ne  plane  pas  sur  I'objet  qu'elle 
veut  saisir,  le  pied  ne  talonne  pas;  ni  le  pied  ni  le  rachis  ne  presentent  de 
deformation  speciale.  Nous  etudierons  dans  le  chapitre  consacre  a  Vheredo- 
ataxie  cerebelleuse  le  diagnostic  de  cette  affection  avec  la  maladie  de  Friedreich. 

Dans  la  nevrite  interstitiellc.  hypertrojjhique  et  progressive  de  Venfance  decrite 
par  Dejerine  et  Sottas,  les  reflexes  sont  abolis,  les  pieds  et  le  rachis  peuvenl 
presenter  une  deformation  tres  analogue  a  celle  de  la  maladie  de  Friedreich, 
on  pent  observer  du  nystagmus,  des  troubles  de  la  parole,  de  I'ataxie  des  mou- 
vements, mais  on  observe  en  outre  I'hypertrophie  des  troncs  nerveux,  I'atrophie 
•de  certains  muscles,  des  troubles  de  la  sensibilite,  le  signe  d'Argyll  et  le  signe 
de  Romberg,  I'ataxie  est  enfm  toujours  moins  prononcee  (Dejerine). 

ttiologie.  —  La  maladie  de  Friedreich  prescnte  ce  caractere  fondamcntal, 
au  point  de  vuc  etiologique,  d'etre  une  maladie  familiale,  c'est-a-dire  une  mala- 
die qui  frappe  plusieurs  membres  d'unc  meme  famille,  D'une  faQon  generate, 
les  membres  atteints  sont  freres  et  sceurs;  quelques  auteurs  ont  vu  un  individu 
presentant  cette  affection  procreer  des  descendants  qui  en  6taient  egalement 
alleints;  mais  ce  fait  est  en  tout  cas  rare  et  c'cst  plus  particulierement  sur  une 
seule  generation  que  s6vit  rafl*ection. 

De  plus,  il  faut  rcmarquer  que,  dans  certaines  families,  la  maladie  de  I'^rie- 
dreicb  frappe  un  seul  enfant  alors  que  les  autres  reslent  indemnes,  ou  bien  deux 
freres  ou  sa;urs  en  seront  atteints  tandis  (pie  trois  ou  quatre  autres  ne  le  seront 
pas.  On  ne  saurait  d'ailleurs  donner  les  raisons  de  cette  inegalite  entre  les  dif- 
lYirents  enfants  des  mfimes  geniteurs;  en  tout  cas  on  doit  rcmarquer  que,  dans 
cos  cas  de  distribution  indgale  de  la  maladie,  ceux  des  enfants  qui  en  sont 
indemnes  pr6senlent  souvent  des  accidents  nerveux  de  nature  variee  mais  plus 
ou  moins  graves. 

On  ne  connalt  rieu  iioii  plus  d(!  precis  sur  les  inlliiences  piillu)l()gi(iues  qui 
donnciil  MUX  prirciils  Ic  Irisic  privib'-ge  de  procrrer  de  lels  enfants;  il  ne  paralt 
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pas,  quelle  que  soil  la  vraiscmblancc  de  cctle  hypoLhese,  que  la  syphilis  heiY-di- 
taire  joue  ici  un  r6le  important;  Oppenheim,  Wickel(')  ont  cependant  rapporte 
des  cas  probables,  et  recemment  M.  Bayet(«)  a  publie  I'histoire  d'une  famille 
(lout  quatre  enfants  presentaient  a  la  fois  des  signcs  indubitables  d'ataxie  here- 
ditaire  et  d'heredo-syphilis ;  quant  ^i  ralcoolisrae  ou  aux  tares  nevropathiques, 
on  nc  peut  les  incriminer  ni  plus  ni  moins  que  pour  les  autres  maladies  ner- 
veuscs.  II  est  des  cas  dans  lesquels  la  maladie  de  Friedreich  scmble  se  d6ve- 
lopper  sous  Tinfluence  directe  d'une  maladie  infectieuse  (diphterie  ou  rougeole 
Schcenborn  (5),  HolTmann  (^),  Petit)  (»),  coqueluche  (Variot)  (°).  Kalz  (^)  a  vu 
se  developper  dans  le  cours  de  la  scarlatine  les  symptdmes  d'une  meningite 
cerebro-spinale  auxquels  ont  succede  ceux  d'une  maladie  de  Friedreich),  etc., 
mais,  en  presence  des  faits  plus  nombreux  encore  dans  lesquels  aucune  infec- 
tion ne  parait  avoir  existe,  on  n'est  pas  autorise  a  conclure  qu'il  s'af>it  la  d'une 
I'elalion  de  cause  a  effet. 

La  maladie  de  Friedreich  est  surtout  une  maladie  de  renfance  bien  plus  que 
de  la  puberte,  comme.  le  pensait  Friedreich  lui-m6me.  Sur  un  ensemble  de 
76  cas  Soca  a  trouve  que  les  deux  tiers  avaient  debute  avant  I'Sge  de  14  ans ;  il 
est  rare  que  les  premiers  symptdmes  se  montrent  apr6s  I'^ge  de  10  ans;  cepen- 
dant si  Ton  en  croit  Bonnus(^)  le  debut  serait  tardif  dans  un  vingtieme  des  cas, 
de  18  a  '25  ans  (cas  de  Dreschfeld,  Auscher,  Gowers,  Bonnus,  Philippe  et  Ober- 
Ihiir,  Carre,  Musso,  Bezold,  etc.):  il  semblc  probable  que,  dans  uncertain  nom- 
bre  de  ces  cas,  I'aflection  elant  tr6s  lentemcnt  progressive,  souls  les  symptomes 
dignes  d'attirer  I'atlention  ont  apparu  aussi  tardivement;  Bonnus  admet  qu'elle 
peut  demeurer  lr6s  longtemps  latente  et  n'6tre  reconnue  que  quand  une  infec- 
tion ou  un  Iraumatisme  ont  donne  un  coup  de  fouet  h  la  maladie. 

Un  autre  phenomene  interessant  a  6te  mis  en  relief  par  Soca,  c'est  que,  dans 
une  mfime  famille,  la  maladie  de  Friedreich  debute  a  deux  ou  trois  ans  pres  au 
meme  Age  chez  tons  les  membres  de  cette  famille  qui  doivent  en  ^tre  atteinls. 
Cette  individuality  relative  de  chaque  famille  se  retrouverait  d'ailleurs  6gale- 
menl,  au  point  de  vue  clinique  :  certains  phenomenes  se  montreraient  chez  lous 
les  membres  d'une  meme  famille  tandis  qu'ils  ne  se  produiraient  pas  chez  les 
membres  d'une  autre  famille. 

Le  sexe  masculin  serait  un  pen  plus  souvent  frappe  (|ue  le  f6minin  (08  cas 
conlre  47  cas,  Soca),  contrairement  a  I'opinion  premiere  de  Friedreich. 

Anatomie  pathologique.  —  La  premiere  chose  qui  frappe  I'oeil,  a  I'ouver- 
ture  du  canal  rachidien,  est.Ia  gracilite  do  la  moelle,  a  tel  point  que  le  diametro 
de  cet  organe  ne  d^passe  pas  les  trois  quarts  ou  m6me  les  deux  tiers  du  dia- 
metre  normal;  c'est  surtout  dans  la  region  dorsale  que  cette  gracilite  serait  le 
plus  marquee.  Peut-6lre  le  cervelct  participe-t-il  a  cette  atrophic;  Londe, 
Dumon  en  ont  cit6  des  cas,  mais  cette  atrophic  reste  exceptionnelle ;  aussi  ne 

(')  WicKEL.  Miinrken.  mrd.  Wochemrhr.,  '20  fcvricr  1900. 

{^)  Bayet.  Socielc  hclge  de  dermalolugie.  16  mars  1902  el  Journal  de  neurologic,  1902. 
("')  S^.lI()^;.^•noRN.  Neurol.  Centralbl.,  VM)\ . 
(*)  Hoffmann.  .Sor.  m6d.,  Heidelberg,  i«9j. 
('')  Petit.  Journal  de  din.  el  de  Ihdra]).  infant.,  juin  18fl<S. 
C^)  Variot.  Journal  de  clin.  et  de  llicrap.  infant.,  '\u\n  1898. 
(')  Katz.  D.  medic.  Wochensclir.,  i.j  sc|»leiiibre  1898. 
Bonnus.  Th6sc  de  Paris,  1898. 
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peut-on  plus  admelli-o  aujourd'hui  ropinion  do  Senator  (')  qui  consid^ro  la 
maladic  de  Friedreich  comme  ayant  pour  le.sion  inilialc  ralrophic  cer6bcllense : 
les  lesions  medullaires  ne  seraienl  que  secondaires. 

A  I'examen  microscopiquc  on  conslate  I'existence  d'une  sclerose  medullaire 
bien  caracterisoe,  Celte  sclerose  est  localisee  dans  le  territoire  d'un  certain 

nombre  do  faisceaux 
et  prend,  des  I'abord, 
une  apparonce  notte- 
ment  systemalique. 

A.  Cordon  posle- 
rieur.  —  Les  faisceaux 
A  les  plus  alt6r6s  sont 
les  faisceaux  de  Goll; 
ils  sont  scleroses  dans 
toute  leur  hauteur 
depuis  la  n^gion  sacree 
jusqu'a  leur  terminai- 
son  dans  le  bulbe. 
Quant  aux  cordons 

Coupe  de  la  moelle  dorsale  moyerine  dans  un  cas  de  maladie  ^®  Burdach,  Icurs  16- 
de  Friedreich  (d'aprcs  Blocq  et  Marinesco).  —  A,  portion  Iriangulaire  slonS  SOnt  au  maxi- 
loilement  degenereo  .sitiiee  eii  avaiit  du  i'aisceaii  cereljelicux  direct,  el  i      ,    i  • 

qui,  pour  Blocq  et  Marinesco,  representerait  peut-6tre  le  faisceau  de   ^^^^   ClanS    la  region 
Gowers;  —  B,  I'ai.sceau  lateral  mediocrenient  degenere;  — C,  faisceau   lombaire  ellcS  VOnt  en 
cerebelleux  direct; cordon  de  Burdacli  degeriere;  —  G,  bande  de    ...         '  , 
libres  saines  coutournant  la  corne  postcrieure.  dllinnuant    a  mesure 

qu'on  les  examine  de 

plus  en  plus  haut,  souvent  elles  di.sparaitraient  au  niveau  du  bulbe;  leur  por- 
tion interne  est  plus  alter^e  que  I'externe,  dans  certains  cas  meme  cette  der- 
niere  aurait  etc  trouvee  a  peu  pr6s  indemne. 

Philippe  ct  Oberthur(-)  ont  constate  que  de  nombreux  cylindres-axes  persis- 
tent assez  longtemps  dans  les  faisceaux  scleroses  et  so  demandent  si  cette  inte- 
grite  relative  n'expliquerait  pas  Fabsence  de  gros  troubles  sensitifs  dans  la 
maladie  de  Friedreich,  alors  qu'ils  sont  si  frequents  et  si  predominants  dans  le 
tabes;  Dojerine  avait  attribue  cette  difference  a  I'atteinte  plus  prononcee  dans 
le  tabes  des  racines  posterieures  et  des  nerfs  p^riphoriques,  Blocq  et  Mari- 
nesco ("')  a  une  difference  de  nature  entre  les  deux  maladies,  nature  inflamma- 
toire  pour  le  tabes,  Evolutive  pour  Fataxie  h6r6ditaire. 

Les  zones  cornu-commissurales  et  cornu-radiculaia'es  et  le  centre  ovale  de  Flech- 
sig  sont  d'ordinaire  relativement  epargnes  pendant  plus  ou  moins  longtemps. 

B.  Faisceau  ccrebelleux  direct.  —  La  sclerose  de  ce  faisceau  se  monlre  des 
son  origine,  c'est-i-dire  k  partir  de  la  region  dorsale  inferieure :  elle  est  plus 
marquee  encore  au  niveau  de  la  region  dorsale  superieure,  au  contraire  elle 
diminue  notablement  dans  la  region  inferieure  du  bulbe. 

(v.  Faisceau  de  Goivers.  —  Pitt,  Rutimeyer,  Blocq  et  Marinesco,  Gui- 
zetti,  Mirto,  Dana,  Bonnus,  Mackay  ont  trouve  la  sclerose  dopassant  plus 
ou  moins  on  avant  le  faisceau  c^rebelleux  direct  et  parfois  alloraiil  |>resquo 


(')  If.  Si;natoii.  Uebcr  hcrcdiliire  Ataxic  (Friedreich  sclie  Kranidicii;.  Berliner  klinische 
Worlieiinr.hr.,  1  «!>."..  n"  '21. 
(")  PiMLii'i'i;  cl  OiiKiniii  n.  licouc  ncurol.,  H)Oi,  p.  97L 
(^)  Ukjeiiine,  BLOcg  et  Mahinesco.  Soc.  de  biol.,  1811(1. 
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au  moins  dans  sa  parlic  superieurc. 
peu  pres  unanime  des  auteurs,  les 


Fig.  263.—  Coupes  de  la  moclle  dans  iin  cas  do  maladic  de  Friedreich. 
(Aiilopsic  du  service  de  BicClre.j 


16sions  siegeraicnt  k  ce  niveau  dans  les  faisceaux  pyramidaux  crois(^s.  II  est 
certain  que  le  territoire  scl6ros6  correspond  assez  exactement     celui  de  ces 
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faisceaux;  cependanl  la  deg-en^raLion  nc  semble  pas  s'accoler  k  la  corne  posLe- 
rieure  aussi  6lroitement  qii'elle  Ic  fail,  par  exemple,  dans  les  cas  de  degene- 
ration secondaire  d'origine  c6rebrale;  si  Ton  rapproche  cetLe  divergence  de 
localisation  du  fait  que  dans  la  maladie  -de  Friedreich  les  ph6nom6nes  spasmo- 
diques  font  defaut  pendant  lout  le  cours  de  I'affeclion,  on  serail  peut-6lre  fonde 
a  se  demander  si,  au  lieu  d'une  alteration  des  fibres  pyramidales,  il  ne  s'ag-irait 


Fig.  264.  —  Coupes  de  la  moelle  dans  iin  pas  de  maladie  de  Friedreich  (ngiircs  cmpriinlecs  au  Mcmoire 

de  Philippe  el  Ohcrlhilr  in  Revue  neurologique,  1901). 


pas  1^  de  I'alteration  d'autrcs  fibres  entremSlees  k  celles  qui  constituent  le  fai.s- 
ceau  pyramidal  crois6.  Une  fois  cependant  on  a  pu  suivre  la  deg6n6rescencc  du 
faisceau  pyramidal  jusque  dans  les  pyramides  oii  il  parait  (Hre  homogene.  II  est 
a  d6sirer  que  de  nouvelles  rechcrchcs  soient  institutes  sur  ce  point  de  I'ana- 
tomie  pathologique  de  la  maladie  de  Friedreich. 

E.  Cordons  anlerieurs.  —  Quclques  auteurs  ont  constate  une  degenercs- 
cence  plus  ou  moins  accus6e  des  faisceaux  pyramidaux  directs  (Friedreich 
et  Schultze,  Ewerett  Smith,  Bonnus('),  Mackay^),  Philippe  et  Oberthiir,  etc.). 

F.  Zone  marginale  de  Lissauer.  —  Pour  ce  qui  louche  les  alterations  des 

(')  BONNUS.  Icon.  Salpdlr.,  1808. 
(*)  Mackay.  Brain,  18!)8. 
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fibres  do  celle  zone,  les  descripLions  des  dillercnLs  aiiteurs  sonL  loin  d'etre  con- 
oordantes.  D'apres  Riitimeyer  el  Ladame  elles  feraient  d^faut;  au  coniraire, 
Letulle  et  Vaquez,  Blocq  et  Marinesco  disent  avoir  nettement  observ6  la  lesion 
de  ces  fibres,  du  moins  dans  la  region  lombaire;  cclles-ci  paraissaient  au  con- 
iraire en  bon  elat  dans  les  regions  dorsale  et  cervicale.  L'opinion  de  ces  der- 
niers  auleurs,  ^lanl  donnee  la  dale  r^cente  de  leurs  examens,  merite  loute 
creance. 

G.  Substance  grise.  —  Ses  all6ralions  doivenl  elre  eludiees  dans  ses  diffe- 
rentes  parlies. 

a)  Come  posteneure.  —  Elle  est  diminuee  de  volume  el  le  nombre  des  cellules 
qu'on  y  renconlre  semble  moindre  qu'a  I'elat  normal. 

b)  Colonne  de  Clarke.  —  Elle  presente  deux  modificalions  imporlanles:  d'une 
pari  les  fibres  nerveuses  qui  normalement  y  forment  une  abondanle  inlricalion 
onl,  dans  la  maladie  de  Friedreich,  en  partie  disparu,  comme  cela  a  lieu  dansle 
labes  ;  mais,  conlrairemenl  a  ce  qui  se  voit  dans  celle  alTection,  Ic  nombre  des 
cellules  nerveuses  ganglionnaires  est  nolablemenl  moindre  (ce  qui  permet 
d'expliquer  la  degeneralion  des  fibres  des  cordons  cer6belleux  direcls  et  de 
Govvers  dont  ces  cellules  constituent  les  centres  Irophiques) ;  de  plus,  celles  de 
ces  cellules  qui  restent  sont  plus  petites  el  montrent  une  atrophic  de  leurs  pro- 
longemenls. 

c)  Come  anterieure.  —  Friedreich,  Riitimeyer,  Mirto,  Biirr,  J.  Simon  (')  pr(^- 
lendent  y  avoir  constate  quelques  alterations,  nolamment  une  atrophic  des  cel- 
lules ganglionnaires  ;  ces  fails  paraissenl  exceptionnels. 

H.  Bulbe.  —  Le  bulbe  est  ordinairemenl  indemne  sauf  au  niveau  des  corps 
restiformes  (prolongement  des  faisceaux  de  Gowers  etde  Flechsig)  el  des  noyaux 
de  Goll  et  de  Burdach ;  cependanl,  dans  deux  cas  ou  la  morl  avail  6te  consecu- 
tive a  des  accidents  bulbaires,  Philippe  et  Oberthiir  onl  trouve  une  proliferation 
nevroglique  importanle  du  plancher  du  4'^  ventricule. 

I.  Canal  ch  Vependyme.  —  On  a  note  dans  quelques  cas  des  alterations  de 
celui-ci  dont  quelques-unes,  Tectopie  lal6rale  et  la  bifidit6,  semblenl  lenir  ega- 
lemenl  a  des  vices  de  developpement,  quelquefois  aussi  il  exislerait  des  lesions 
p6riependymaires. 

J.  Meninges  spinales.  —  L'accord  fait  defaut  sur  celle  question  ;  dans  cer- 
taines  autopsies  les  meninges  sont  declarees  inlacles,  dans  d'aulres  au  con- 
iraire on  leur  decrit  un  epaississemenl  plus  ou  moins  marque,  surlout  au  voisi- 
nage  des  cordons  posterieurs.  Barjon  et  Cade  {'-)  ont  trouv6  une  fois  des  lym- 
phocytes nombreux  dans  le  liquide  cephalo-rachidien;  Babinski  et  Nageotte 
n'ont  pas  trouve  de  lymphocylose  dans  deux  cas  de  maladie  de  Friedreich. 

Meme  dissentimenl  sur  Fetal  des  racines  poslerieicres ;  pour  certains  auleurs 
on  ne  constate  a  leur  niveau  aucune  lesion,  pour  d'aulres  (Letulle  et  Vaquez) 
elles  sont  atteinles  d'une  fagon  irregulifere,  enfinpour  Blocq  el  Marinesco  leurs 
lesions  sont  aussi  intenses  que  dans  le  labes.  Les  ganglions  spinaux  sont  par- 
fois  allures  (Blocq  et  Marinesco,  Guizetti,  Mirto,  Mackay). 

Quant  aux  nerfsperiphcriqiies,  bien  qu'ont  ail  cherche  a  baser  sur  leur  inte- 
grite  Fexplication  de  I'absence  ordinaire  de  douleurs  fulguranles  dans  la  mala- 
die de  Friedreich  (Letulle  et  Vaquez,  D6jerinc),  celle  inlegrite  ne  serait  rien 
moins  que  d^montree,  d'apr^s  Blocq  et  Marinesco.  Riitimeyer,  Guizetti,  Mirto, 

(*)  .1.  Simon.  Prngres  mM.,  4  seplembre  I«97  (exameii  analomique  foil  par  Philippe). 
Barjon  et  Cade.  Soc.  bioL,  2  mars  1901. 
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Mackay  Ics  onL  lrouv6s  alLeres,  Philippe  ct  Oberlliiir  Ics  oiiL  reconiius  iiilacLs. 

Ce  qui  frappeeii  somme,  surtout  si  Ton  laille  releve  des  lesions  Lrouvees  dans 
les  autopsies  jusqu'ici  publiees,  c'est  Fexlreme  variabilile  des  16sions  comme  le 
reniarquent  VinceleL(i)  et  Dumon  («) ;  seules  les  scleroses  des  faisceaux  de  Goll 
et  de  Burdach,  I'atrophie  des  cornes  et  des  racines.  post6rieures  sonl  constantes 
et  encore  presentent-elles  dans  leur  intensitt^  la  plus  grande  variability  ;  les 
lesions  des  faisceaux  de  Flechsig  et  de  Govvers,  des  faisceaux  pyramidaux,  des 
cordons  et  des  cornes  ant6rieures,  de  Tependyme,  des  raciries  et  des  nerfs  p^ri- 
pheriques  sonl  toutes  inconstanles. 

La  nature  memo  de  la  scl(^rose  dont  nous  venons  d'6tudier  la  localisation  dans 
la  moelle  a  fait  I'objet  de  discussions.  Dcjerine  et  Letulle,  s'appuyant,  entre 
autres  arguments,  sur  la  disposition  de  ce  tissu  scl6reux  en  «  tourbillons  »  et 
sur  rintegrite,  dans  le  territoire  ainsi  envahi,  des  septa  conjonctifs  et  des  vais- 
seaux,  du  moins  dans  le  domaine  des  cordons  post6rieurs,  pensent  avoir  dccou- 
vert  la  <i  une  sclerose  nevrogliquc  pure  de  la  moelle,  la  seule  sclerose  de  ce 
genre  connue  jusqu'ici  »  ;  pour  ces  auteurs,  les  lesions  de  la  maladie  de  Frie- 
dreich releveraient  done  de  deux  processus  differents  :  I'un  localise  dans  les 
cordons  posterieurs  et  consistant  en  une  gliose  (sclerose  d'origine  ectodermique) 
I'autre  localise  dans  les  faisceaux  pyramidaux  crois6s  et  dans  les  faisceaux 
c^rebelleux  directs  et  consistant  en  une  sclerose  d'origine  vasculaire.  Dcjerine 
a  reconnu  depuis  que  les  tourbillons  existent  aussi,  quoique  moins  abondants, 
dans  les  faisceaux  pyramidal  et  cerebelleux  et  il  en  conclut  que  la  sclerose 
est  d'origine  nevroglique,  au  moins  en  partie,  dans  les  cordons  lateraux  comme 
dans  les  post6rieurs. 

Gette  opinion  a  ete  battue  en  breche  par  Blocq  et  Marinesco,  Achard,  Wei- 
gert,  Philippe  et  Oberlhur:  ces  auteurs  sont  arrives,  chacun  par  des  voies  dif- 
f^rentes,  a  cette  conclusion  que,  dans  la  maladie  de  Friedreich,  la  sclerose  ne 
saurait  Stre  consideree  comme  de  nature  essentiellement  nevroglique;  Weigert 
a  m6me  montre  que  dans  un  certain  nombre  d'autres  affections  medullau'es, 
notamment  dans  la  sclerose  en  plaques,  la  proliferation  de  la  nevroglie  etait 
notablement  plus  prononcee  que  dans  la  maladie  de  Friedreich.  Dans  toutes 
les  scl6roses  mcdullaires  on  pent  trouver  des  tourbillons. 

Quoi  qu'il  en  soit  de  cette  discussion,  le  fait  est  qu'on  ignore  actuellement  la 
nature  de  cette  maladie ;  il  est  notamment  impossible  de  dire  s'il  s'agit  la  de 
lesions  n6es  sur  place  ou  de  degenerations  secondaires  cons6cutives  a  Taltera- 
tion  de  parties  du  systeme  nerveux  lr6s  eloignees  les  unesdes  autres  (ganglions 
spinaux,  cellules  des  cornes  posterieures  ct  des  colonnes  de  Clarke,  cervelet). 

Traitement.  —  On  a  deja  vu  que  la  marche  de  la  maladie  de  Friedreich  6tait 
essentiellement  progressive  et  fatale;  il  en  est  ainsi  du  reste  pour  les  autres 
maladies  familiales.  Tons  les  traitements  employes  contre  elle"  sont  rcst^s  sans 
resultat.  La  suspension,  le  massage,  la  galvanisation,  semblent  cependant  avon-, 
dans  quelques  cas,  amen6  I'amdlioration  de  certains  symptomes.  Des  tentatives 
de  reeducation  des  mouvcmenls  auront  sans  doute  dans  Tavcnir  quelque  succ6s 
sur  les  troubles  moteurs.  Mnlheureusomenl,  dans  Tignorance  oil  I  on  esl  de  la 
cause  de  cetl(;  maladie,  il  est  impossible  d'instituer  contre  elle,  chez  les  sujcts 
qui  en  sont  atteints,  ou  chez  les  ascendants,  une  therapeuli(iue  rationncUe. 

(')  ViNCELET.  Tlif'se  do  Pfiris,  UMKt. 
(*)  Dlmon.  Tlii'se       Lyoii,  VMH. 


HEREDO-ATAXIE  CEREBELLEUSE 

Par  Andre  LERI 


Historique.  —  Pierre  Marie,  en  1895,  a  reuni  sous  le  nom  d'heredo-alaxie 
cerebelleuse  (^)  une  s6rie  d'observations  non  classees,  designees  par  leurs  au- 
teurs  sous  des  noms  divers,  et  presentant  toutes  avec  la  maladie  de  Friedreich 
un  certain  nombre  de  sympt6mes  communs  et  un  certain  nombre  de  signes  dif- 
ferentiels;  ce  travail  etait  base  sur  16  observations  appartenant  a  A  families 
et  rapportees  par  Eraser  (^),  Nonne('),  Sanger-Brown  (*),  Klippel  et  Durante  (^). 
L'annee  suivante,  Brissaud  et  Londe,  Paul  Londe  (")  publierent  5  cas  de  la  nou- 
velle  entity  morbide  appartenant  a  deux  families,  et  en  1895  Londe  en  fit  le 
sujet  de  son  importante  these  inaugurale. 

De  nouvelles  observations  ont  6t6  rapportees  depuis  lors  qui  justifient  pleine- 
ment  la  description  de  Pierre  Marie  et  la  denomination  qu'il  a  adoptee  :  cas  de 
LennalmC)  (o  observations),  dePauly(*)  (5  observ.),de  Hodge(")  (5  observ.),  de 
Romanoff  ("•)  (4  observ.),  de  Miura  (")  (3  observ.),  de  Rossolimo  ('^)  (5  observ.), 
de  Baumlin  (2  observ.),  etc.  Dans  aucun  de  ces  cas  le  caract6re  hereditaire 
et  familial  de  la  maladie  n'a  faitdefaut;  le  caractere  cer6belleux  n'est  pas  moins 
certain;  lors  de  la  legon  fondamentale  de  Pierre  Marie,  deux  autopsies  jusqu'a- 
lors  uniques  indiquaient  toutes  deux  une  atrophic  considerable  du  cervelet; 
depuis  lors,  de  rares  autopsies  (Meyer)  C'^)  (Thomas  et  Roux)  ('')  ont  cHe  faites 
sans  qu'on  ait  trouv6  une  lesion  notable  du  cervelet,  mais  il  n'en  est  pas  moins 
avere  que,  si  les  lesions  du  cervelet  lui-meme  sont  parfois  d'une  constatation 
difficile  ou  incertaine,  I'alteration  des  voies  conductrices  c6rebello-medullaires 
est  constante  dans  la  maladie.  Un  certain  nombre  d'observations  semblent  rat- 

(')  Pierre  Marie.  Semaine  med.,  1893,  p.  444. 

(*)  Fr.\?er.  Defect  of  cerebellum  occuring  in  a  brother  and  a  sister.  Glasqow  med.  Journal, 
1880. 

(3)  NoxNE.  Ueber  eine  eigenthiimliche  farailiiire  Erkrarikungsform  des  Centralnerven- 
fiystenis.  Arch.  f.  Psych.,  1891. 

(*)  Sanger-Brown.  On  hereditary  ataxy  with  a  series  of  twenty  one  cases.  Brain,  1892. 

(3)  Klippel  et  Durame.  Contrib.  a  retude  des  alTeclions  nerveuses  faniiliales  et  heredi- 
laires.  Revue  de  nukl.,  octobrc  1892  et  Semaine  med.,  1892. 

(«)  Brissaud  et  Londe,  Paul  Londe.  Revue  neiiroL,  1894. 

(')  Lennalm.  Nord  med.  Ark.,  1897. 

(8)  Pauly.  Soc.  med.  de  Lyon,  1897,  17  mai. 

(»)  Hodge.  Brit.  med.  Journ.,  1897,  h  juin. 

C")  Romanoff.  Clin,  des  mal.  nerv.  de  la  Faculle  de  Kazan,  1898. 

(")  Miura.  Comples  rendus  de  la  Faciilte  de  Tokio,  1898. 

('-)  RossoLiMO.  Nouv.  Icon,  de  la  SalpcHr.,  1899,  janvier-f6vricr 

(")  Meyer.  Drain,  1897,  p.  270. 

(")  Thomas  et  Roux.  Revue  de  mdd.,  1901. 
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tacher  la  maladie  de  Friedreich  a  I'heredo-aLaxie  c6rebelleuse  (Secligmuller, 
Erb,  Menzel,  Collins,  BoLkin,  elc);  ces  cas  inlermediaircs  rdpondenl  sans 
aucun  doiile  a  des  lesions  complexes  emprunL6es  a  Tune  cL  k  I'aulre  des  deux 
maladies,  loutes  deux  maladies  do  developpcmenl. 

Etiologie.  —  L'un  des  caracteres  capitaux  de  Th^r^do-alaxie  c6rebelleuse  est 
son  debul  plus  tardif  que  la  maladie  de  Friedreich;  il  est  exceptionnel  qu'elle 
debute  avant  quinze  ans,  tandis  qu'au  contraire  il  est  rare  que  la  maladie  de 
Friedreich  se  montre  apr6s  cetSge;  on  I'a  vue  ne  survenir  qu'a  quarante-six  ans 
(Sanger-Brown).  EUe  semble  debuter  de  plus  en  plus  I6t  dans  les  generations 
successives;  chez  les  enfants  d'une  m6me  generation  clle  se  monlre  a  pen  pr6s 
au  m6me  age,  parfois  de  plus  en  plus  precocement.  Elle  pr^sente  un  caraclere 
heredilaire  bien  plus  accuse  que  la  maladie  de  Friedreich  :  cetle  derniere  affec- 
tion est  beaucoup  plus  nettement  familiale  qu'hereditaire  sans  doute  parce  que, 
comme  le  remarque  Pierre  Marie,  elle  debute  de  tres  bonne  heure  et  que  les 
malades  se  marient  rarement.  Dans  les  families  d'heredo-ataxiques,  ccrtaines 
generations  restent  indemnes  entre  deux  generations  malades;  de  m6me  certains 
enfants  d'une  meme  generation  restent  sains  enlre  deux  enfants  malades.  Les 
hommes  sont  a  pen  pr6s  aussi  souvent  frappes  que  les  femmes,  mais  la  maladie 
se  transmet  plulot  par  les  femmes  (P.  Marie). 

Aucune  infection  ni  intoxication  ne  se  rencontre  sp6cialement  dans  les  ante- 
cedents heredilaires  ou  personnels;  la  syphilis  ne  parait  jouer  aucun  r6le, 
peut-6tre  I'alcoolisme  a-l-il  quelque  influence;  ce  qu'on  rencontre  surtout  dans 
les  families,  ce  sont  les  lares  nerveicses  ou  auLres  (asym6trie  faciale,  paresies 
diverses,  morts  subiles,  hysteric).  Ces  donnees  etiologiques  caracterisent 
assez  bien  «  une  maladie  de  dech^ance  ou  de  regression  dans  le  developpe- 
ment  »  (Londe). 

Symptomatologie .  —  «  Le  debut  se  fait  ordinairement  par  I'apparition  lente 
et  progressive  d'une  incertitude  plus  ou  moins  marquee  des  jambes  pendant  la 
station  et  pendant  la  marche;  parfois  cependant  on  a  note  comme  premiers 
phenomenes  des  douleurs,  fulgurantes  ou  non,  dans  les  jambes  et  dans  les 
lombes.  Puis,  en  un  espace  de  temps  variable,  qui  est  ordinairement  de  un  k 
trois  ans,  Tincertitude  des  mouvements  atteint  aussi  les  mains  (le  debut  par 
rincertitude  des  membres  superieurs  aurait  et6  observ6  par  Sanger-Brown, 
mais  est  tout  a  fait  exceptionnel).  A  pcu  pr6s  a  la  mfime  epoque  surviennent  des 
troubles  de  la  parole  et  de  la  vision.  Un  autre  phenomene  a  signaler  est  celui 
qui  consiste  dans  la  conservation  et  parfois  aussi  dans  Texageralion  des 
reflexes  roluliens;  quelquefois  il  existe  d'aulrcs  phenomenes  spasmodiques. 
Parfois  on  note  une  certaine  faiblesse  mcntale.  Quant  aux  troubles  de  la 
deglutition,  des  sphincters  g6nito-urinaires,  s'ils  se  montrent  dans  certains 
cas,  c'est  d'une  fagon  exceplionnelle.  »  (P.  Marie.) 

Troubles  moteurs.  —  Les  troubles  moteurs  sont  exactcmcnt  ceux  de  la  ma- 
ladie; de  Friedreich,  ce  qui  nous  dispcnsera  d'insistcr  longuement. 

La  marche  est  lente,  inccrlaine,  ebricuse  et  fcslonnanlc;  le  maladc  chorchc  i\ 
s'appuycr  aux  murs  ou  aux  mcubles;  il  avance  on  deux  temps  pour  ainsi  dire, 
Ic  corps  reste  d'abord  en  arricrc,  le  pied  se  souleve  et  est  bruscpiemcMit  projete 
cn  avant,  il  r(!tombc  alors  lourdement,  et  c'est  h  ce  moment  souleraent  que 
le  tronc  s'avance  a  son  tour.  Dans  d'autres  cas,  au  contraire,  et  ccla  surtout 
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quand  le  malade  se  sert  de  b6quilles,  c'est  le  Ironc  qui  avance  le  premier,  les 
pieds  restes  en  arri6re  sont  alors  traines  pdniblemcnt  sans  quitter  le  sol  cornme 
s'ils  liraient  nn  boulet  :  cette  demarche  tres  sp(5ciale  est  consid6r6e  par 
P.  Marie  et  Crouzon  comme  symptomatique  de  la  lesion  du  faisceau  c6r6bel- 
leux  direct. 

La  station  debout  est  tout  aussi  h^sitante  et  oscillante  que  dans  la  maladie 
de  Friedreich;  I'instabilite  atteint  non  seulement  les  pieds,  mais  encore  le  tronc 
et  la  tete.  Comme  chez  les  «  Friedreich  »,  il  n'y  a  pas  ou  peu  de  signes  de 
Romberg. 

Aux  )nemb)X'S  mperieurs  on  constate  que  la  main  «  plane  »  pour  saisir  de 
pelits  objets  et  est  animeed'un  Iremblement  dans  les  mouvements  intentionnels 
qui  s'exag6re,  comme  dans  la  sclerose  en  plaques,  au  fur  et  a  mesure  qu'elle 
s'approche  du  but;  une  fois  le  mouvement  accompli,  une  fois  Fobjet  saisi,  tout 
tremblement  cesse.  Ce  tremblement  est  surlout  rendu  manifeste  dans  les  pre- 
miers temps  par  I'examen  de  IVjcrilure.  La  force  musculaire  est  integralement 
conservee. 

Tons  ces  troubles  se  i-apportent  en  somme  a  ce  que  Babinski  a  decrit  sous  le 
nom  d'asynergie  cerebdloAtsc,  c'est-a-dire  a  Timpossibilite  d'associer  et  de  coor- 
donner  les  contractions  des  diflerents  groupes  musculaires  necessaires  a  Tac- 
aomplissement  d'un  mouvement  ou  au  maintien  d'une  attitude.  Ces  troubles 
sont  parfois  diff^renciables  precocement,  en  dehors  m6me  de  I'aspect  et  de  la 
demarche  des  sujets,  par  toute  une  s6rie  de  mouvements  que  Ton  peut 
designer  a  juste  titre  sous  le  nom  d'  «  exercice  a  la  Babinski  »,  a  I'instar  de 
r  «  exercice  a  la  Fournier  »  que  Ton  fait  executer  aux  tabetiques(').  Cetexercice 
montre  la  decomposition  des  mouvemenls  en  leurs  parties  ^lementaires. 

C'est  ainsi  que  le  malade  etant  couche  les  jambes  etenducs,  pour  rappro- 
cher  le  talon  de  la  fesse,  il  soulevera  d'abord  le  pied,  puis  pliera  la  jambe,  et 
enfin  laissera  lourdement  retomber  le  pied  sur  le  sol;  la  mSme  serie  de  mouve- 
ments simples  s'accomplira  en  sens  inverse  pour  etendre  de  nouveau  la  jambe. 
Pour  mettre  un  genou  sur  une  chaise,  le  cerebelleux  soulevera  tr^s  haut  le 
genou,  puis  pliera  la  jambe,  et  enfin  viendra  brusquement  cogner  son  genou 
sur  la  chaise.  Pour  toucher  de  la  pointe  du  pied,  lorsqu'il  est  assis,  la  main 
qu'on  etend  a  60  centimetres  environ  au-dessus  du  sol  et  a  60  centimetres  au- 
devantdu  genou,  le  malade  pliera  d'abord  la  cuisse,  puis  etendra  brusquement 
la  jambe,  et  le  pied  viendra  atteindre  le  but  avec  une  certaine  brusquerie,  mais 
sans  le  d6passer.  La  m6me  decomposition  des  mouvements  se  produit  en  sens 
inverse  lorsque  le  malade  posera  de  nouveau  le  pied  terre.  Pour  s'asseoir,  le 
malade  6tant  etendu  et  les  bras  croises,  il  soulevera  tr6s  haut  ses  pieds,  alors 
qu'un  sujel  normal  les  laisse  appliques  au  sol;  ce  symptdme,  que  Babinski  a 
attribue,  quand  il  existe  d'un  c6t6  dans  I'hemiplegie  organique,  a  I'hypotonie 
des  muscles  fessiers,  peut  se  constater  aussi  dans  I'h^redo-ataxie  cerebelleuse  et 
doit  C'tre  attribu6  a  I'asynergie  de  ces  muscles  et  des  muscles  fl6chisseurs  du 
tronc.  Pour  porter  la  t6te  en  arriere  et  courber  le  tronc  dans  le  m6me  sens 
quand  il  est  debout,  le  cerebelleux  6tendra  le  tronc  sur  les  cuisses,  mais  ne 
flechira  pas  les  cuisses  sur  les  jambes  comme  un  sujet  normal;  le  corps  fera  un 
angle  ouvert  en  arriere  et  non  un  arc,  et  le  malade  tombera  bien  avant  d'avoir 
obtenu  le  degrc  de  courbure  (jue  peut  obtenir  un  individu  sain. 

(')  Babinski.  Dc  I'asynergie  c6r6bellcuse.  Revue neurol.,  novcmbre  1899. 
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On  conslaie  de  plus  dans  la  maladie  dccrile  par  P.  Marie,  comme  dans  la 
maladie  de  Friedreich,  des  secousscs  diorei formes  plus  ou  moins  frequcntes 
et  plus  ou  moins  violentes;  des  troubles  du  m6me  genre,  des  mouvemenls 
associ^s  produisent  dans  la  face  de  v6ritables  grimaces  quand  ies  malades 
parlent.  Rossolimo  a  not6  chez  plusieurs  de  ses  malades  une  mimique  facialc 
exagdree. 

Enfm  on  a  not6  une  prolongation  exageree  cle  la  contraclion  musculaire,  une 
raideur  dans  les  mouvements  actifs  sans  ph6nom6nes  spasmodiques,  sans  rai- 
deur  dans  les  mouvements  passifs;  c'est  a  un  faible  degr6  le  sympldme  de  la 
maladie  de  Thomsen,  mais  sans  reaction  myotonique.  Les  crampes  peuvent  6tre 
fr^quenles  et  douloureuses,  elles  siegent  nolamment  sur  le  cordon  tesliculaire, 
le  pharynx,  Fcesophage,  etc. 

Troubles  de  la  parole  et  de  la  voix.  —  Les  troubles  de  la  parole  sont  surtout 
des  troubles  moteurs;  la  parole  est,  comme  la  demarche,  «  pesante,  incertaine, 
titubante  » ;  elle  est  irreguliere  et  explosive,  saccadic,  mais  non  veritablement 
scandee;  les  mots  les  plus  longs  sont  d'ailleurs  parfaitement  prononces  en  en- 
tier.  La  wixdevient  sourde,  gutturale  et  monotone,  quelquefois  au  point  que  le 
malade  ne  pent  plus  chanter.  La  langue  presente  un  tremblement  moins  regu- 
lier,  moins  egal,  moins  fibrillaire  que  dans  la  paralysie  generale.  Quelques  trou- 
bles de  la  deglutition  denotent  parfois  une  veritable  ataxic  pharyngee. 

Troubles  de  la  reflectivit6.  —  A  l  inverse  de  la  maladie  de  Friedreich,  les 
reflexes  rotuliens  sont  toujours  ou  conserves  ou  le  plus  souvent  exageres;  il 
existe  parfois  du  clonus  du  pied,  rarement  des  phenomenes  spasmodiques  'plus 
caracterises;  mais  alors  que  chez  les  «  Friedreich  »  les  reflexes  tendent  a  s'affai- 
blir  des  le  debut  et  disparaissent  pr6cocement  pour  ne  plus  jamais  reparaitre 
dans  riieredo-ataxie  cerebelleuse,  les  reflexes,  d'abord  exager6s,  peuvent,  a 
une  epoque  plus  ou  moins  lointaine  de  revolution,  s'affaiblir  et  disparaitre  par 
suite  de  I'atteinte  tardive  de  certains  faisceaux  medullaires  :  le  type  cerebelleux 
evolue  vers  le  type  Friedriech.  Les  reflexes  cutanes  sont  parfois  diminues. 

Troubles  de  la  sensibility.  — ■  Ces  troubles  sont  exceptionnels;  il  est  rare  de 
rencontrer  des  douleurs  vives,  des  douleurs  fulgurantes  entre  autres ;  la  plupart 
des  troubles  sensitifs  subjectifs  et  objectifs  doivent  peut-6tre,  comme  le  croit 
Londe,  etre  mis  sur  le  compte  des  n6vroses  associ6es,  hyst6rie  et  neurasthenic, 
qu'on  rencontre  frequemment  chez  les  her^do-cerebelleux  :  tels  la  sensation  de 
fatigue  constantc  que  presentent  la  plupart  de  ces  malades,  les  cephal6es  et  les 
lumbagos,  Tengourdissement  des  jambes,  telles  aussi  les  anesthcsies  partielles, 
completes  ou  dissociees  (Klippel  et  Durante).  Le  sens  musculaire  est  toujours 
parfaitement  conserve. 

Troubles  trophiques.  —  L'absence  presque  absolue  de  troubles  Irophiques 
diflcrencie  rheredo-ataxie  cerebelleuse  de  I'ataxie  de  Friedreich;  en  parliculier 
on  n'observo  jamais  dans  la  premiere  de  ces  maladies  les  scolioses  si  prononc(^es 
et  les  picds  bots  si  particuliers  qui  sont  tres  frequents  dans  la  seconde.  II  serait 
cependant  injuste  de  soutenir  qu'il  n'existe  aucun  trouble  de  cc  genre  : 
Londe  aurait  loujours  constate  «  un  legcr  degrd  de  scoliose  »  el  le  pied  bot 
m6me  cntrait  dans  les  observations,  douteuscs  il  est  vrai,  (I'Frb;  mais  ces 
deformations  n'ont  rien  do  comparable  comme  importance  avec  ceiles  de  la 
maladie  de  I'^riedrcidi. 

Troubles  du  caractfere  et  de  I'intelligence.  —  Le  caraclero  <l(>s  henMo-cere- 
Ijoiieux  est  d  ordiuairc  lr-isl(>,  aballn  el  decourage  ;  ses  modidcalions  paraissenl 
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exag6rees  par  lo  relAchemeni  excessif  des  muscles  dii  visage  a  I'clal  de  repos,  ce 
qui  donne  a  leur  facies  un  aspect  morne  :  un  malade  de  Pierre  Marie  s'est 
pendu  dans  son  lit.  La  memoire  s'affaiblit,  lallention  diminue,  on  constate 
parfois  une  veritable  «  ataxic  des  pensees  »  (Seeligmuller),  rarement  un  etal 
d'hebetude  presque  complel.  II  existe  quelquefois  des  sensations  de  vertige, 
mais  toujours  moindres  que  ne  le  ferait  supposer  la  perle  apparente  de  la  notion 
d'equilibre. 

Troubles  visuals.  —  Les  troubles  visuels  sont  presque  constants  dans 
rheredo-alaxie(:22  cas  sur  i>ri,  Londe)alors  que,  a  part  le  nystagmus,  ils  n'existent 
presque  jamais  dans  la  maladie  de  Friedreich.  Les  troubles  du  fond  de  Vceil  sont 
les  plus  rares;  cependant  on  constate  dans  pres  du  tiers  des  cas  une  atrophic 
oplique  plus  ou  moins  prononcee  de  la  pupille  qui  presente  a  peu  pres  les 
caracteres  de  I'atrophie  tabetique :  papilles  d6color6es,  blanchatres,  avec 
contour  net,  retrecissement -des  arteres  et  legere  congestion  des  veines  jpar 
places.  Aussi  I'acuite  visuelle  est-elle  tres  souvent  diminu^e  et  le  champ  visuel 
retreci,  mais  tres  exceptionnellement  il  y  a  cecite  complete;  la  dyschro- 
matppsie,  surtout  pour  le  vert,  s'observe  parfois,  rarement  Tachromatopsic ; 
tous  ces  troubles  sont  gen^ralement  tardifs. 

Dans  plus  de  la  moitie  des  cas,  les  reflexes  jmpillaires  ne  sont  pas  modifies, 
mais  assez  souvent  on  constate  une  diminution  du  reflexe  a  la  lumiere  et 
parfois  aussi  une  diminution  du  r6flexe  accommodateur ;  dans  le  seul  cas  ou 
Ton  a  constate  une  abolition  complete  du  reflexe  a  la  lumiere  (Sanger-Brown), 
il  y  avait  une  atrophic  complete  du  nerf  optique. 

Les  troubles  de  la  musculature  externe  de  I'oeil  sont  de  beaucoup  les  plus 
frequents :  en  dehors  des  secousses  nystagmiformes  dans  les  positions  extremes 
du  regard,  semblables  a  celles  de  la  maladie  de  Friedrich,  on  rencontre  frequem- 
ment  des  paralysies  oculaires  :  paralysie  du  droit  externe,  ptosis  (ptosis 
«  statique  »  de  Sanger-Brown,  c'est-a-dire  n'existant  qu'au  repos),  etc. ;  ces 
troubles  sont  surtout  des  troubles  ataxiques  plus  ou  moins  analogues  a  ceux 
des  membres.  Rossolimo  a  not6  un  affaiblissement  des  muscles  moteurs  des  yeux. 

Troubles  visceraux. —  II  n'y  a  generalement  ni  troubles  urinaires,  ni  troubles 
genitaux  (chez  la  fcmme  la  menstruation  est  cependant  un  peu  retardee),  ni 
troubles  gastro-intestinaux,  ni  troubles  respiratoires  ou  cardiaques.  11  n'y  a  pas 
de  troubles  du  goftt,  de  I'odorat,  ni  de  Touie. 

Evolution.  —  La  marche  de  Faffection  est  essentiellement  progressive,  elle 
est  susceptible  de  tr6s  longues  remissions,  mais  elle  ne  retrocede  jamais.  Elle 
est  d'ailleurs  compatible  avec  Texistence  et  n'entraine  pas  la  mort  par  elle- 
m^me ;  celle-ci  est  causee,  souvent  a  un  Sge  avanc6,  par  une  maladie 
intercurrente  quelconque;  les  heredo-cerebelleux  seraient  particulierement 
luberculisables. 

Diagnostic.  —  Toute  notre  description  n'a  6t6  qu'un  parallele  cntre  la 
maladie  de  Friedreich  et  I'entite  clinique  que  P.  Marie  en  a  separ6e;  on  a  vu 
que  dans  les  cas  typiques  la  distinction  est  des  plus  faciles.  Symptdme  initial 
consistant  en  troubles  de  la  motilite  des  membres  inferieurs,  d6marche  titubante, 
station  difficile  et  oscillantc,  pas  ou  peu  de  signe  de  Romberg;  un  peu  plus 
tard  pseudo-tremblement  intentionnel  des  membres  superieurs,  parole  Icntc  et 
saccadic,  secousses  nystagmiforjnes,  voila  pour  les  analogies;  debut  i)his  Inrdif. 
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diminulion  ou  abolition  des  reflexes  roluliens,  absence  de  troubles  visuels, 
existence  de  troubles  tropbiques  marques,  voil^i  ce  qui  distingue  la  maladie 
de  Friedreich.  Mais  il  faut  savoir  cjue  des  cas  intermediaires  peuvent  se  presenter 
et  que  la  plupart  des  signes  diflerentiels  peuvent  manquer :  la  maladie  de 
Friedreich  pent  debuterplus  tard,  le  pied  et  le  rachis  peuvent  6tre  normaux,  des 
troubles  oculaires  peuvent  survenir  et  m6me  I'atrophie  optique  (Cohn)  (')  :  la 
seule  dilTerence  qui  subsiste  alors  est  dans  le  plus  ou  moins  d'intensite  des 
reflexes  rotuliens  (Londe).  «  II  est  possible,  dit  P.  Marie,  que  Tune  et  I'autre 
afl'ection  ne  soient  que  des  modalites  difl'erentes  d'une  m^me  espece  morbide, 
un  m6me  processus  initial,  degeneratif  hercklitaire,  frappant  dans  le  systeme 

nerveux  des  systemes  orga- 
niques  analogues  mais  dis- 
tincts,ou  bien  interessant  dans 
la  maladie  de  Friedreich  un 
nombre  de  systemes  autre  que 
rheredo-ataxie  cerebelleuse.  » 

L'atropliie    du  cervelet  ne 
s'accompagne    pas    tou  jours 

G 

Fig.  21(7.  —  Comparaison  tin  volume  ilf 
la  protiiberaiice  sur  des  coupes  liori- 
zonlalcs  :  A,  dans  un  cas  d'h6redo- 
alaxic  corebcllcuse  (Ilaudeb...  aine). 
—  B,  chez  un  sujel  normal.  —  L'atro- 
pliie dans  le  cas  A  est  lr6s  prononcee, 
elle  semblc  Clrc  proporlionncllomenl 
plus  grande  dans  le  sens  anlcro-posle- 
ricur  (jue  dans  le  sens  transversal. 

des  signes  de  Th^redo-alaxie ;  il  cxiste  une  atrophic  cor6belleuse  non  familialc, 
le  plus  .souvent  accidentelle,  survenant  rapidement  la  suite  d'un  traumatisme 
ou  d  une  infection,  ordinairemcnt  accompagnce  d'epilepsie  ou  de  troubles 
menlaux  graves,  caract6risee  par  une  incoordination  souvent  asymetrique,  ten- 
dant  h  runilateralit^,  et  pas  loujours  par  une  exageration  des  r6floxes  roluliens. 
La  arJerose  en  plaques  a  forme  cerebelleuse  peul  simuler  a  s'y  meprendre 

(')  CoiiN.  Neunjl.  Ccnlralbl.,  1808,  p.  ."iO'i. 


Fig.  2u(j.  —  Bulbe  de  Ilaudeb...  aine. 
Ileredo-alaxie  cer6belleuse.  Grossisscment  2  1/2. 
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rheredo-ataxie,  et  seules  revolution,  saccadee  dans  la  sclerose,  lenleraent  pro- 
gressive dans  rheredo-ataxie,  et  la  notion  6tiologique,  infection  dans  un  cas, 
her<§dite  dans  I'au- 
tre,  pourront  per- 
mettrc  un  diagnos- 
tic qui  restera  par- 
I'ois  impossible. 

La  paralysie 
spasm  odique  fami- 
liale  de  Striimpell 
ne  s'accompagne 
qu '  exceptionnelle  - 
ment  de  troubles 
oculaires;  les  ph6- 
nomenes  spasmo- 
diques  sont  tres 
accuses  et  la  titu- 
bation  fait  defaut  : 
le  diagnostic  sera 


generalement 
cile. 


fa- 


Fig.  208.  —  Coupe  sagiUale  oblique  d  un  hemisphere  c6rebelleu.\  normal, 

coloration  de  Weiscrl. 


Anatomie  pa  - 
thologique .  — 

Dans  toutes  les 
autopsies  publiees 
jusqu'ici  (Fraser, 
Nonne ,  Menzel , 
Meyer  (*),  Thomas 
et  Roux  (^),  P.  Ma- 
rie et  S\vitalski('). 
Vincelet  (^),  Miura) 
on  a  trouve  le  cer- 
velct  petit  :  mais 
cette  diminution  de 
volume  allait  de 
Tatrophie  extreme 
(81  grammes  au  lieu 
de  160  k  170  dans 
le  cas  de  Fraser)  a 
la  legerc  faiblesse 
du  developpement 
(Meyer,  Thomas  et 
Roux).  La  plupart 

dcs  auteurs  ont  constat6  une  atrophic  en  masse  de  tons  les  616menls  (Nonne, 

P.  Marie  et  Switalski,  etc.),  certains  une  atrophic  predominante  de  la  substance 

(')  Meyer.  Brain,  mi,  p.  276. 

(*)  Thomas  oI,  Roux.  Revue  dc  med.,  1901. 

(')  Switalski.  Revue  neuroL,  1!)01. 

(*)  Vincelet.  These  de  Paris,  1900. 


Fig.  2(39.  —  Coupe  sagillale  oblique  d  un  des  hemispheres  cerebclleux  de  Ilau- 
deb...  aine,  coloralion  de  Weigcrl.  L'alropliic  est  ici  innnifesle.  ainsi  qu'en 
Icmoigne  la  diminulioii  dc  volume  de  la  sub.slance  blanche  (color^c  en  noir 
sur  la  ligure),  taut  dans  sa  masse  conlrale  que  dans  les  cligiLalions  (pii  pene- 
Irenl  a  I'inlerieur  des  circonvolutions.  Ces  circonvolulions  elles-nienies  sonl 
plus  greles  el  coinme  fanees,  les  rcplis  qu'ellcs  forment  sonl  nioins  nombreux 
que  sur  le  cervelel  normal.  En  oulru  resjiacc  clair  exislanl  au  voisinage  do  la 
couche  des  cellules  de  Purkinje  donne  a  la  coupe  de  ce  cervelel  un  aspect 
lout  parliculier. 


TIUITE  DE  MliDECINE,  2»  edit.  —  IX. 
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grise  par  diminution  du  nombre  des  cellules  de  Purkinje  (Fraser,  Menzel). 

\  oici  la  description  que  donne  Switalski  des  lesions  du  cervelet  dans  le  cas 
de  Ilaudcb...  aind  (service  de  P.  Marie).  «  Les  tissus  sous-dpendymaires  du  IV* 
ventricule  et  de  tout  I'aqueduc  de  Sylvius  sont  remarquablement  epaissis. 
Dans  le  lumen  du  IV''  ventricule  et  I'aqueduc  de  Sylvius  on  trouvc  des 
quantitds  de  globules  blancs  qui  sont  accol6s  k  I'^pendymc. 

Sur  les  coupes  des  hemispheres  cerebelleux  on  constate  que  le  nombre  des 


N°  5.  iN"  t). 


Fig.  270.  —  Coupes  de  la  moelle  de  Houdeb...  ain6.  Dans  ce  cas  d'h6redo-alaxie  cerebelleiisc  les  lesions 
fles  cordons  posloricurs  sonl  tr6s  manifcsles,  cellcs  des  cordons  anl6ro-lal6rau.\,  lout  en  tilanl  Ires 
ncltes,  sonl  cependanl  moins  prononcecs ;  cllcs  occupcnl  le  foisccaii  do  Gowers. 

circonvolutions  est  tres  diminue,  les  sillons  sont  plus  profonds  et  plus  larges. 
Entre  la  couche  moldculaire  et  granuleuse  de  I'dcorce  c6rdbelleuse  on 
constate  une  zone  qui  n'est  pas  color6e  par  endroils  h  la  largeur  d'un 
demi-millimetre.  L'existence  de  cette  zone  donne  I'impression  d'un  decoile- 
ment  de  I'dcorce.  Avec  un  fort  grossissement  on  aperyoit  (pie  celle  zone  est 
compos('!e  d'un  tissu  fibrillairc  Ires  mal  colore  dans  lequci  sont  placdes  les 
cellules  d(;  Purkinj(;.  Le  nombre  des  celluU^s  de  Purkinje  et  leur  structure 
ne  presenlent  rien  d'anormal.  —  La  substance  blanche  ccntrale  est  n^duite  de 
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volume  et  est  moins  coloree  (Weigert-Pal)  sauf  la  couche  des  fibres  qui  enlou- 
rent  le  noyau  ventral  sur  la  face  posterieure. 
Le  noyau  dentel6  ne  prf'sente  pas  de  16sions. 

En  dehors  des  allorations  c^rebelleuses  parfois  tres  minimes,  plusieurs 
observateurs  ont  trouv6  des  lesions  tres  netles  des  conducteura  cerebello- 
medullaires  :  P.  Marie  et  Switalski,  Thomas  et  Roux,  Miura  ont  remarque 
la  petitesse  du  syst6me  nerveux  central,  surtout  de  la  moelle,  I'atrophie 
de  la  substance  grise,  et  la  degeneration  partielle  des  cordons  posterieurs,  des 
faisceaux  de  Gowers  et  des  corps  restil'ormes.  Comme  I'avait  pens6  Londe,  «  il 
est  possible  que  le  syst^me  cerebello-medullaire  tout  entier  soit  pris  en  m(}mc 
temps  chez  le  mSme  malade  ». 

Les  colonnes  de  Clarke  sont  netteraent  alterees  (fibres  et  cellules). 

Traitement.  —  II  ne  pent  exister  de  traitement  d'une  maladie  de  developpe- 
ment  qui  par  sa  nature  est  fatalement  progressive;  le  seul  traitement  possible 
•est  purement  symptomatique  et  surtout  palliatif  des  phenomenes  penibles  ou 
douloureux,  neurastheniques  et  hyst^riques  :  toniques  et  reconstiluants,  hydro- 
therapie,  analgesiques. 
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Historique.  —  Le  nom  de  Tabes  dorsal  spasmodique  a  6le  cr6d  par  Char- 
cot en  1875  el  appliqu6  par  liii  a  une  aflcclion  consistant  en  une  paralysie 
spasmodique  des  membres  el  surloul  des  membres  inferieurs.  Cette  affeclion 
devail  reconnailre  pour  cause  une  lesion  primilive  de  la  porlion  inlranu^duUaire 
des  faisceaux  pyramidaux.  —  Quelques  mois  aupaz'avanl,  une  description  du 
m6me  type  morbide  avail  ete  faite  par  Erb,  qui  lui  donnait  le  nom  de  paralysie 
spinale  spasmodique.  —  Dans  I'esprit  de  ces  auleurs  il  s'agissait  la  d'une  affec- 
tion survenant  chez  des  adultes.  Malheureusement,  la  plupart  des  autopsies 
faites  chez  des  individus  de  cette  categoric,  chez  lesquels  le  diagnostic  de 
Tabes  spasmodique  avail  etc  porle,  ont  monlre  qu'il  s'agissait  d'une  l(^sion  tout 
autre  (sclerose  en  plaques,  myelite  transverse,  etc.).  Actuellement,  il  semble 
done  que  le  Tabes  dorsal  spasmodique,  en  lanl  que  sclerose  primitive  des  fais- 
ceaux pyramidaux  survenant  chez  les  adulles,  doive  6tre  ray6  des  cadres  noso- 
logiques. 

Au  conlraire  il  existe  une  affection  d'origine  congenitale  qui  r6pond  parfai- 
tement  a  la  description  du  Tabes  dorsal  spasmodique  el  pent  sans  inconvenient 
6tre  designee  sous  ce  nom.  D6ja  en  18-40  des  cas  de  ce  genre  ont  ete  decrits 
par  Heine  sous  la  denomination  de  paraplegia  spastica  cerebralis.  C'est  sur- 
loul a  Little  (18  46-1 870)  que  nous  devons  la  connaissance  de  ce  type  morbide 
appele  par  lui  «  congenital  spastic  rigidity  of  limbs  »  ;  d'ou  le  nom  justemenl 
employ6  de  «  Maladie  de  Little  »,  nom  que  P.  Marie  a  le  premier  essay6 
d'acclimater  en  France  (voir  France  meclicale,  avril  1891).  Plus  recemment, 
les  publications  de  Rupprechl,  de  Feer,  de  Pierre  Marie,  de  Sachs,  de  Freud, 
de  Rosenthal,  de  Lannois,  etc.,  sont  venues  l6moigner  plus  ou  moins  en  faveur 
de  la  maniere  de  voir  qui  vient  d'etre  enoncee  el  qui  lend  prevaloir.  —  C'est 
le  Tabes  dorsal  spasmodique  ainsi  compris  qui  sera  expose  ci-dessous  ('). 

Symptdmes.  —  Le  caractere  g<^neral  de  cette  affection  est  de  presenter 
d'une  faQon  tout  k  fait  pr^dominante  le  type  d'une  pseudo-paralysie  spasmo- 
dique. 

Du  c6t6  des  membres  inferieurs,  on  observe  deji\  dans  la  station  drboul  des 
ph6nomenes  assez  particuliers  consistant  en  ce  que  ces  membres  soul  dans  la 

(')  D'apres  la  manifire  dc  voir  ancicnnc,  le  labes  dorsal  spasmoiliquc  (Hail  unc  alTerlion 
iiic(lullaii-e.  C'est  pDur  celte  raisoii  que  rusat,'e  s'esl  conserve  dc  le  decrire  pai  ini  les  inala- 
ilics  de  la  moelle,  i>ieti  (ju'cii  lealite  il  soil  |)iuliH  une  maladie  cerebrale  ou  niienx  un  arnM. 
de  devel(>i)|)eiiieril,  d'un  systtuu!  cei-ebro-inedullairc.  11  serail,  done  i)referahie  de  trailer  de 
fclte  maladie  a  propos  des  alTcctions  du  cerveau;  pour  nous  conlorniei-  a  I'usaiie,  nous 
decriron.s  cependant  ici  cetle  alTeclion,  mais  en  la  consid6rant  surloul  au  point  de  vue  de 
ses  sjmj)lOmes  m6dullaires. 
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rotation  en  dedans,  raidis  dans  line  legerc  flexion  au  niveau  de  Farticulation  de 
la  handle  et  de  celle  du  genou.  II  existe  en  outre  une  adduction  permanente 
lr6s  marquee  des  deux  cuisses,  par  laquelle  celles-ci  sont  souvent  comme 
accolees,  jusqu'au  niveau  des  genoux,  tandis  que,  grSce  a  leur  rotation  en 
dedans,  les  jambes  au-dessous  des  genoux  s'ecartent  et  laissent  entre  elles  un 
large  espace  ovalaire.  Par  suite  de  cette  attitude  de  la  cuisse  et  de  la  hanche, 
il  y  a  generalement  aussi  un  certain  degr6  d'ensellure  lombaire  avec  raideur 
plus  ou  moins  grande  des  muscles  pelvitrochanteriens  et  de  la  ceinture  iliaque. 
Les  pieds  presentent  ordinairement,  dans  les  cas  ou  les  troubles  moteurs  sont 
tr^s  accentues,  une  tendance  mani- 
feste  a  I'equinisme  due  k  la  contrac- 
ture des  muscles  jumeaux. 

Quand  on  fait  marcher  ces  ma- 
lades,  on  voit  les  phenom^nes  de 
rigidite  spasmodique  s'exagerer  en- 
core. La  pointe  du  pied  traine  bru- 
yamment  et  fortement  centre  le  sol, 
elle  est  port6e  en  avant  par  une  sorte 
de  mouvement  de  demi-cercle  dont 
le  centre  serait  le  pied  qui  restefixe. 
En  m6me  temps  on  remarque  une 
forte  inclinaison  du  corps  vers  le 
cdt6  oppos6  a  celui  dont  le  pied  se 
I6ve,  inclinaison  qui,  se  repetant  en 
sens  inverse  a  chaque  pas,  determine 
un  balancement  tres  marque  de  tout 
le  tronc,  surtout  notable  pour  la 
partie  superieure  de  celui-ci.  La  tete 
est  d'ailleurs  inclinee  en  avant  ainsi 
que  toute  la  partie  superieure  du 
tronc  ;  les  membres  superieurs  sont 
a  demi  flechis  et  fortement  appliques 
contre  le  tronc.  Les  malades  sem- 
blent  souvent  comme  pouss6s  en 
avant  et  leurs  pas  se  precipitent,  tant  par  suite  de  I'inclinaison  de  la  partie 
superieure  du  tronc  que  par  suite  d  une  sorte  de  clonus  du  pied  qui  se  produit 
pendant  les  mouvements.  La  tendance  qu'ont  les  membres  k  se  porter  dans 
Fadduction  et  dans  la  rotation  en  dedans  fait  qu'en  marchant  ces  malades 
frottent  leurs  cuisses  I'une  contre  I'autre  et  entre-croisent  leurs  pieds,  aussi 
leur  arrive-t-il  bien  souvent  de  tomber.  Un  certain  nombre  d'entre  eux  cepen- 
dant  parviennent,  malgre  ces  conditions  defavorables,  k  une  locomotion  suffi- 
sante,  grace  a  une  adresse  tout  a  fait  singuliere  dans  la  maniere  de  mouvoir 
leurs  pieds  ainsi  devies. 

Dans  la  position  assise,  on  constate  des  troubles  analogues  de  raideur  spas- 
modique :  grdce  a  I'inclinaison  en  avant  de  la  t6te  et  de  la  partie  superieure 
du  tronc  et  a  T^tat  de  flexion  permanente  dans  lequel  se  trouve  rarticulation 
coxo-f6morale,  le  malade  ne  pent  rester  sur  une  chaise  :  en  cfl-et,  s'il  vcut  laisser 
pendre  ses  jambes,  son  tronc  lombe  en  avant;  si  au  contraire  ses  jambes  sont 
relevees,  il  est  menace  de  tomber  en  arri^re ;  a  ce  point  de  vue,  et  pour  les 


Fig.  271.— Attitude  d'lm  malade  alteintdc  tabes  dor- 
sal spasmodique,  dans  la  position  assise  (collectiou 
de  M.  Charcot).  —  Les  jambes  ne  pouvant  etre  fle- 
ohies  entierement  reslent  dans  un  6lat  de  demi-ex- 
tension,  d'oii  le  manque  d'equilibre  des  malades. 
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m6mes  raisons,  il  faut  encore  signaler  la  difficult6  eprouv^e  par  les  individus 
atLeints  de  labes  dorsal  spasmodique  a  s'asseoir  par  terre. 

Pour  les  membres  superieurs,  la  rigidiLe  spasmodique  est  moins  prononc6e 
quoique  cependant  tres  nette;  on  a  vu  qu'ils  sont  pendant  la  marche  appliques 
contre  le  tronc,  les  avant-bras  sont  fl(^chis,  les  mains  en  pronation  avec  une 
inclinaison  plus  ou  moins  prononc6e  vers  le  bord  cubital.  Bien  que  les  troubles 
I'onctionnels  ne  soient  pas  aussi  marques  que  ceux  des  membres  inferieurs,  ils 
n'en  sont  pas  moins  manifestes,  notamment  pour  la  pr(^hension  des  objets  et  i 

plus  forte  raison  dans  des  mouvements  plus 
etendus,  comme  dans  celui  de  lancer  une 
pierre  au  loin. 

Tels  sont,  du  cote  des  membres,  les  desor- 
dres  de  la  motilite  que  Ton  pent  constater 
dans  les  cas  les  plus  prononces;  il  convient 
de  dire  que,  chez  la  majority  des  malades, 
ces  desordres  sont  beaucoup  moins  intenses, 
et  que  parfois  nieme  cet  etal  spasmodique  ne 
se  manifeste  que  par  un  peu  de  raideur  dans 
la  marche  et  surtout  par  I'exageration  des 
r6flexes  rotuliens.  D'apres  Oddo(*)  un  certain 
nombre  de  pieds-bots  spasmodiques  congeni- 
taux  bilateraux  seraient  la  seule  manifesta- 
tion d'une  maladie  de  Little  fruste. 
Outre  les  muscles  des  membres,  un  certain 
'  nombre  d'autres  organes  peuvent  presenter 
une  raideur  plus  ou  moins  accentuee.  C'est 
ainsi  que  ceux  du  pharynx,  de  Toesophage  et 
du  larynx  pourraient  6tre  interesses,  d'ou  la 
production  de  troubles  de  la  deglutition,  de 
la  respiration  et  de  la  phonation.  Ces  trou- 
Fiiiciie  aiteinic  de  la  maladie  de  LiLiie.     bles  sout  en  somme  assez  rares,  seuls  ceux 

de  la  parole  sont  assez  frequents;  celle-ci 
esl  alors  lente,  trainante  et  saccadee,  et  il  semble  qu'elle  eprouve  une  certaine 
difficulte  a  sortir  des  levres  du  malade. 

La  musculature  oculaire  est  egalement  atteinte  :  dans  plus  de  50  pour  100 
des  cas,  Peer  a  pu  constater  I'existence  d'un  strabisme  qui  est  le  plus  ordinai- 
remenl  convergent;  les  auteurs  ne  sont  pas  d'accord  sur  la  cause  de  celui-ci. 
Pour  Ziehl  ce  strabisme  serait  da  a  des  troubles  de  la  refraction;  pour  Peer  il 
faiidrnit  plutOt  attribuer  cc  strabisme  h  des  phenomencs  de  raideur  musculaire 
nnalognes  h  ceux  constates  sur  les  autres  muscles  du  corps;  il  est  assez  vrai- 
semblable  que  I'une  et  Fautre  de  ces  theories  peuvent  s'appliquer  suivant  les 
cas.  Le  nystagmus  a  6t6  signale  par  plusieurs  auteurs  (Osier,  Hateman);  il  exis- 
terait  plutdt  quand  la  maladie  de  Little  s'accompagne  de  quelques  troubles 
cer(^braux. 

Enfin  les  muscles  de  la  face  ne  sont  pas,  eux  non  plus,  indemnes  de  ces 
manifestations  spasmodiques;  celles-ci  consistent  dans  des  troubles  de  la 
niimi(|ue,  siirtout  pendant  le  rire  ou  dans  la  cohVe,  ou  encore  dans  une  expres- 


{')  Oddo.  f'onirres  pyn6col.,  obslr.  cl  p6dialric.  Marseille  ISUS. 
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sion  slupide  parliculi^re  qui  se  retrouve  chez  un  cerlain  nombre  de  malades, 
bien  qu'en  realite,  comme  on  le  verra  plus  loin,  les  raculL(^s  mentales  soient 
parfois  a  peu  prt^s  intacles. 

II  convienL  d'ajouler  que  ces  troubles  dc  la  molilite  s  accompagncnl  quel- 
quefois,  dans  les  cas  qui  sont  tres  marques,  de  rt'lraclions  fibro-musculaires 
amenant  des  deformations  permanentes  du  pied  ou  dos  alliludes  vicieuses  du 
genou  ou  de  rarliculalion  coxo-femorale;  ces  retractions  sont  une  nouvelle 
cau^e  de  g&ne  des  mouvements.  —  En  revanche,  on  ne  constate  pas  d'a trophic 
musculaire  du  cdte  des  muscles  atteints. 

En  resume,  au  point  de  vue  fonctionnel,  la  caract^ristique  de  cette  affection 
est  la  raideur  dans  les  mouvements  beaucoup  plus  qu'une  paralysie  veritable; 
il  ne  s'agit  pas  d'impotence  reelle,  mais  d'une  maladresse  extrfime. 

Quant  a  la  r6flectivite  medullaire,  on  a  vu  que  les  reflexes  tendineux  sont  tres 
notablement  exag-6res  pour  les  membres  inferieurs;  il  en  est  de  meme  pour  les 
membres  superieurs;  cette  exageration  est  telle  qu'on  pent  le  plus  souvent 
constaler  la  production  de  reflexes  periostiques.  Le  clonus  du  pied  est  sou- 
vent  impossible  a  constaler  a  cause  de  la  contracture  el  de  la  retraction  des 
muscles  post^rieurs  de  la  jambe. 

Les  reflexes  cutan6s  ne  pr<^sentent  rien  de  special  et  leur  intensite  pent  6tre 
considcree  comme  fort  variable;  cependant  van  Gehuchten(')  consid^re  les 
reflexes  cutanes  comme  g^neralement  absents.  Le  signe  de  Babinski  existe 
toujours  (Glorieux,  Cestan,  Raymond,  van  Gehuchten). 

La  sensibilite  g^nerale  dans  tons  ses  modes  est  completement  intacte;  le  sens 
musculaire  n'est  pas  affecte,  quels  que  soient  les  troubles  signales  dans  les 
mouvements. 

On  n'observe  gent^ralement  pas  non  plus  dc  troubles  marqu(^s  de  rexcitabilit^ 
electrique,  ou  du  moins,  ceux  qu'auraient  rencontres  quelques  auteurs  (con- 
traction tetaniforme  par  la  faradisation)  ne  semblent  pas  faire  partie  inherente 
et  necessairc  du  tabes  dorsal  spasmodique. 

II  n'y  a  d'ordinaire  aucun  trouble  trophique.  Brissaud  admet  cependant  qu'il 
y  a  presque  constamment  un  retard  notable  dans  le  developpement  des  membres 
inferieurs,  une  taille  inferieure  k  la  normale;  Rosenthal  a  remarque  une 
petitesse  exager^e  du  crSne.  Plusieurs  cas  de  cryptorchidie  bilaterale  ont  ete 
signales  tant  dans  la  maladie  de  Little  (5  cas  de  van  Gehuchten)  que  dans  des 
affections  tab^to-spasmodiques  plus  ou  moins  analogues  (Barbier  et  Mally, 
Pierre  Marie  etc.);  cette  cryptorchidie  a  et^  rencontree  aussi  bien  chez  les 
enfants  nes  a  terme  que  chez  les  prematures;  van  Gehuchten  I'attribue  a 
I'absence  du  reflexe  cr6mast(.h'ien  plutdt  qu'a  un  arret  du  developpement,  car 
il  n'existait  pas  de  cryptorchidie  dans  d'autres  cas  ou  le  reflexe  cr6masterien 
existait. 

Les  troubles  vaso-moteurs  font  defaut  ou  sont  insignifiants. 

Les  sphincters  conservent  un  fonctionnement  regulier,  peut-etre  cependant 
avec  fpielquc  tendance  au  spasme  :  pourtant  Immerwohl  a  rapporte  deux  cas, 
et  Simon  un  cas  d'incontinence  des  urines  et  des  mati6res. 

Une  question  particulierement  interessante  est  cellede  savoir  si  dans  le  tabes 
dorsal  spasmodique  il  existe  ou  non  des  troubles  de  rintelligcnce.  D'une  fagon 
gdnerale,  on  pent  dire  qu'il  n'en  existe  gu^re,  et  que  ceux  que  Ton  rencontre 

(')  Van  Gehuchten.  Le  nevraxe,  10  mars  1902. 
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sonL  assez  lexers.  En  louL  cas,  ils  ne  sont  pas  loujoiirs  en  rapport  avcc  ce  que 
Ton  auraitsupi)ose  d'apres  Faspect  h6bele  que  presenLent  un  certain  nombre  des 
malades  atteints  de  cette  afl'cction.  Ces  cnfants  jouissent  en  general  de  facultes 
mentales  tout  au  moins  ordinaires  et  ne  sont  ni  des  idiots,  iii  des  imbeciles; 
quelques-uns  peuvent  m6me  avoir  une  intelligence  notablement  au-dessus  de  la 
moyenne.  Dans  ces  derniers  temps,  toutel'ois,  on  a  signals  assez  souvcnt  des 
troubles  de  I'intelligence  allant  jusqu'a  I'idiotisme  complet  chez  des  sujets  qui 
paraissaient  presenter  isole  le  syndrome  de  Little  sans  convulsions,  ni  troubles 
choreo-athelosiques  (Mondio  ('),  Donaggio  C*),  etc.). 

Au  contraire,il  n'cst  pas  rare  de  rencontrer  chez  eux  des  defauts  de  caractere 
assez  prononc6s  :  ces  malades  sont  souvent  violents  et  Ir^s  irritables  et  peuvent 
au  point  de  vue  moral  presenter  des  signes  de  degeneration  psychique. 

Marche  de  la  maladie.  —  Cette  adection  est,  par  definition,  une  maladie  con- 
genitale,  mais  il  ne  faudrait  pas  croire  que  ce  soit  a  la  naissance  m6me  qu'on 
en  reconnait  ordinairement  I'existence.  En  general,  un  certain  temps  se  passe 
sans  que  les  parents  soupQonnent  rien  d'anormal  chez  leur  enfant;  c'est'au 
bout  de  quelqucs  mois  qu'ils  sont  frappes  de  la  raideur  des  jambes  du  petit  6tre 
lorsqu'on  le  change  ou  qu'on  le  baigne;  c'est  plus  tard  encore,  au  bout  de 
dix-huit  mois,  deux  ans,  qu'6tonn6s  de  le  voir  incapable  de  faire  un  pas  tout 
seul,  ils  finissent  par  s'inquieter  et  consultent  un  medecin.  L6ri  (^)  a  attire  I'at- 
tention  sur  I'importance  diagnostique  et  pronostique  que  peul  presenter  dans 
ces  cas  la  recherche  du  reflexe  des  orteils;  Textension  des  orteils,  qui  estnormale 
chez  les  nouveau-nes,  ne  disparaitrait  vers  I'age  de  5  ou  6  mois  que  chez  les 
enfants  normaux  et  bien  constitues,  non  chez  les  d6bilites,  les  atrepsiques 
comma  le  sont  si  souvent  les  enfants  chez  qui  se  decouvriront  plus  tard  les 
signes  de  raideur  spasmodique  du  syndrome  de  Liltle.  Aussi  I'extension  des 
orteils  ne  peut-elle  avoir  jusqu'a  V&ge  de  3  ans  et  m6me  plus  qu'une  valeur 
symptomatique  chez  de  tels  enfants;  au  contraire  la  constatation  nette,  perma- 
nente  et  bilat^rale  de  la  flexion  du  gros  orteil  permettra  au  m6decin  d'affirmer 
que  Tenfant  retardataire  sera  indemne  de  maladie  de  Little  aussi  bien  que  de 
toutes  les  paralysies  spasmodiques  qui  empechent  le  plus  souvent  les  enfants  de 
marcher.  Parfois,  cependant,  des  la  naissance,  les  parents  ont  ete  frappes  par  une 
raideur  toute  speciale,  plus  prononcee  que  le  defautdesouplesse  coramunatous 
les  nouveau-nes;  rarement  m6me  les  membres  sont  des  la  naissance  absolument 
rigides.  Souvent  "aussi  ce  sont  les  troubles  de  la  deglutition,  les  difficultes  de  la 
succion,  qui  d6s  les  premiers  jours  attirentl'attention  (Brissaud,  Mya  et  Ldvi)(*). 

Quelle  est  revolution  de  cette  affection?  —  Ici  il  convient  de  distinguer 
revolution  anatomo-pathologique  et  revolution  clinique.  Pour  ce  qui  est  de  la 
premiere,  il  est  peu  vraisemblable  qu'il  se  produise  avec  les  annees  des  modi- 
fications notables  (en  p6joration)  dans  les  centres  nerveux,  car  il  s'agit  1^  sur- 
tout  d'un  vice  de  developpemcnt.  Au  contraire,  au  point  de  vue  clinique,  on 
pent  dire  que  le  tabes  dorsal  spasmodique  est  une  affection  pr^sentant  une 
tendance  manifesto  a  ramelioration.  EnefCet,  il  n'est  pas  rare  que  les  enfantsqui 
en  sont  atteinis,  apr^s  avoir  6prouve,  dans  les  premieres  annexes,  une  diffirulte 
fixtrOme  de  la  marche,  voient  peu  a  peu  cette  difficulte  diminuer  et  arrivcnt 

(^)  MoNDio.  Annali  di  neurologia,  11)00. 

(")  DoNAOfiio.  liivlKld  sperimanlalc.  di  freninlria,  I.')  di'-Cftnibrc  1901. 

("')  Lkiii.  Lc  lYjllexe  des  (M-lcils  chez  les  cnffiiils.  lieviie  tiriind.,  juillcL  lOOo. 

(*)  Mya  et  L(:vi.  liivisla  di  palol.  nerv.  e  menl..  1897. 
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a  jouir  d'un  exercice  des  membres  sul'fisammonL  libre  pour  que  Icur  existence 
socialc  n'en  soit  en  rien  adecLee.  Dans  les  lormcs  Ires  alLenuees,  et  celles-ci 
sonl  assez  I'requenles,  I'amelioration  progressive  atLeinl  parfois  un  lei  degr6 
qu'on  pent  jusqu  a  un  certain  point  prononcer  le  mot  de  guerison,  en  ce  sens 
du  moins  que  les  troubles  foncLionneis  onL  presque  enti6rement  disparu. 

Le  tabes  dorsal  spasmodique  ne  menagant  en  rien  la  vie,  on  comprend  que 
les  individus  qui  en  sont  atteints  parviennent  a  I'Sge  adulte,  parfois  m6me  a  la 
vieillesse.  II  ne  semble  pas  cependant  qu'en  general  ils  vivent  tres  vieux,  et 
cela  s'explique  par  ce  fait  que,  nes  dans  de  mauvaises  conditions,  ils  sonl 
generalement  ch6tifs  et  que  par  consequent  leur  r6sistance  viLale  est  peu  con- 
siderable. 

ttiologie.  —  Le  fail  veriLablemenl  important  dans  I'etiologie  du  tabes  dorsal 
spasmodique  consiste  dans  I'origine  congc^nitale  de  cette  affection.  Cette  origine 
est  due  presque  toujours  a  un  accouchement  premature  (82  pour  100  des  cas  de 
syndrome  de  Little  pur  d'apres  Feer)  :  Tenfant  est  ne  ci  7  on  8  mois  seulement. 
Ouelques  auteurs  admettent  m6me  uniquement  la  naissance  avant  terme 
comme  cause  de  la  maladie  de  Little  proprement  dite  (Brissaud,  Van  Gehuchten), 
mais  la  pluparl  des  auteurs  reconnaissent  qu'un  syndrome  absolument  analogue 
a  celui  decrit  par  LiLllc  semble  pouvoir  6tre  provoque  par  deux  autres  ordres 
de  causes,  d'une  part  cerlaines  conditions  d'accouchemenl  difficile,  d'aulre 
part  certaines  infections  on  intoxications  de  la  mere  ou  du  foetus. 

Les  difficultes  de  V accouchement  et  surlouL  la  naissance  en  etat  asphyxique 
avaient  deja  6le  notees  par  Little  comme  causes  prcponderantes  de  la  rigidity 
spasmodique  des  membres;  Naeil",  puis  Simon  (de  Nancy)  ont  fait  la  remarque 
que  la  naissance  avant  terme  donnerait  lieu  a  la  forme  purement  spinale  de  la 
maladie  et  au  .syndrome  paraplegic  spasmodique,  I'asphyxic  a  la  naissance  a  la 
forme  c6r6bro-spinale  de  Little  et  a  la  contracture  gcneralis6e.  Quant  a  la 
grossesse  gemellairc  qui  a  el6  aussi  incriminee,  elle  est  sans  doute  I'origine 
d'affections  qui  n'ont  de  commun  avec  la  maladie  de  Little  que  la  spasmodicite. 

Les  infections  et  les  intoxications  des  parents,  surtout  de  la  mere  au  cours  de 
la  grossesse,  ont  une  influence  qui  parait  aujourd'hui  fort  probable,  non  seu- 
lement comme  cause  pr^disposante  parce  qu'elles  d6termineraient  I'accouche- 
ment  avant  terme  (Brissaud),  mais  aussi  comme  cause  ddterminante  par  les 
troubles  trophiques  qu'elles  engendrent  et  par  les  lesions  qu'elles  d^terminenl 
dans  les  centres  nerveux  comme  dans  les  autres  organes  (Gharrin  et  Leri)  ('). 
Toutes  les  toxi-infections  seraienl  dans  ce  cas  (Mouratow,  Dejcrine) (*),  mais  le 
rdie  preponderant  reviendrait  incontestablement  a  Talcooli-sme  (Gestan)  et 
.surtout  a  la  syphilis  (Raymond,  Gasne  (^),  Gilles  de  la  Tourettc,  Breton,  Lemei- 
gnen,  de  Amicis  (*),  Moncorvo  (-),  etc.);  Fournier  a  meme  pens6  faire  entrer  la 
maladie  de  Little  dans  le  cadre  des  affections  para-syphilitiques,  mais  il  s'agit 
sans  doute  chez  ces  malades  de  cas  d'heredo-syphilis  medullairc  qui  se  distin- 
guent  par  des  troubles  sensitifs  et  sphincteriens. 

L'influence  6tiologique  des  maladies  infeclieuses  ou  des  intoxications  du  foetus 

(")  CHAruuN  et  Lkiu.  Acad,  des  sc.,  16  mars  1903. 

(*)  MouR.vTow.  Congr^s  de  Kiew,  1800. 

(^)  G.\SNE.  Gaz.  Iiebd.  de  med.  el  de  chir.,  11  avril  1897. 

(*)  De  Amicis.  Icon.  SalpcHr.,  1899. 

C)  MoNCORvo.  Journ.  din.  et  iMrap.  infant.,  1898. 
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semble  oblenir  aujourd'hui  plus  de  cr(^dil,  et  Bacaresse  (•)  a  soutenu  r6cem- 
ment  que  raccouchement  prematura  ou  laborieux  ne  serait  lui-m6me  qu'une 
cause  occasionnellc  agissanl  sur  un  sysL^me  nerveux  forc<^menL  afCaibli  a 
Tavance  par  Ther^dile  et  les  infections.  II  faut  sans  doute  mettre  a  part  les 
infections  du  nouveau-n6  qui  determineraient  non  la  maladic  de  Little,  mais 
riiemiplegie  spasmodique  bilaterale  debutant  tardivement  a  parti r  de  la  fin  de 
la  premiere  ann6e,  predominante  aux  membres  superieurs  et  flasque  avant  de 
devenir  spasmodique. 

L'her<5dile  joue  peut-etre  un  role,  mais  en  tout  cas  I'h^redite  dissemblable 
seule  :  T^pilepsie,  I'ali^nation,  les  scleroses  m6dullaires,  etc.,  onl  616  signal6es; 
la  consanguinite  des  parents  a  6te  rencontr^e  par  Seeligmuller,  Bourneville, 
Dejerine,  Hartmann,  P.  Simon.  Quant  a  rh6rdidit6  similaire  elle  se  rencontre 
dans  des  cas  de  rigiditi^  spasmodique  familiale  a  debut  tardif  (de  1  15  ans), 
predominante  aux  membres  superieurs,  frequemment  accompagnee  de 
nystagmus  et  a  Evolution  nettement  progressive  et  jamais  regressive,  cas  qui 
ne  semblent  pas  avoir  de  rapport  direct  avec  Taffection  d^crite  par  Little  (cas 
de  Pelizaeus,  Krafl't-Ebing,  Newmark,  Souques,  Oppenheim,  etc.).  Nous 
ferons  la  m6me  remarque  a  propos  des  cas  familiaux  publics  par  certains 
auteurs  (observations  de  Vizioli,  Lorrain,  Schultze,  Peer,  Bourneville,  Ber- 
nhardt, Raymond,  etc.). 

Anatomie  pathologique.  —  Les  autopsies  de  maladie  de  Little  sont  encore 
fort  peu  nombreuses,  et  si  Ton  considere  comme  appartenant  seuls  a  cette 
affection  les  cas  de  contracture  cong6nitale  des  membres  sans  association  ni 
de  phenomenes  epileptiformes  ou  choreo-athetosiques,  ni  de  troubles  mentaux 
ou  intellectuels,  on  peut  dire  qu'il  n'en  existe  pas  encore  un  seul  examen 
necropsique.  Dejerine  a  present6  les  centres  nerveux  d'un  cas  de  rigidite 
spasmodique  des  quatre  membres  sans  troubles  ct^rebraux;  il  s'agissait  d'un 
homme  de  44  ans,  ne  a  terme  et  dont  TafTection  avait  persiste  jusqu'a  sa  mort 
sans  aucune  regression  :  il  existait  une  plaque  de  sclerose  lacunaire  entire  la 
premiere  et  la  deuxiemc  racine  cervicale  sans  lesion  cerebrale.  Dans  tons  les 
autres  cas  les  malades,  qui  avaient  present6  des  troubles  manifestement  cere- 
braux,  etaient  porteurs  de  lesions  cerebrales.  Ces  lesions  elaient  d'ailleurs 
extr^mement  variables,  tant  par  leur  nature  que  par  leur  si6ge;  il  s'agissait 
d'h6morragie  cerebrate  ou  mening^e,  de  scl6rose  ou  d'atrophie  localis«^e,  de 
porencephalic,  parfois  de  simples  hemorragies  capillaires;  elles  siegcaient  dans 
les  circonvolutions  rolandiques,  et  en  particulier  dans  leur  partie  superieure 
qui  est  le  centre  des  mouvements  des  membres  inferieurs,  mais  elles  etaient 
tres  souvent  multiples,  et  on  trouvait  frequemment  aussi  des  lesions  dans  les 
autres  parties  du  ccrveau,  sptk-ialement  dans  le  lobe  frontal.  Quant  au  faisceau 
pyramidal,  il  etait  soit  peu  ou  pas  developp6,  .soit  sclerose,  soit  parfois  d'apr6s 
certains  auteurs  (Raymond,  Cestan,  Philippe,  Babinski),  tout  a  fait  normal. 
C'est  ainsi  que  Mouratov  (^)  a  trouv^  dans  deux  cas  des  hemorragies  cerebrales 
ou  meningees  avec  un  arrftt  de  developpement  ou  une  degenerescence  du  fais- 
ceau pyramidal,  Mya  et  Levi  (•'■)  ont  trouve  une  atrophic  de  toutes  les  parlies 

(')  Bacakesse.  Thtse  de  Paris,  1902. 

{')  MounATOv.  Coni^W^s  do  Kiew,  i8',>0. 

{■')  MvA  cl  Li':vi.  JiivisUi  <li  pulul.  nerv.  c  menl.,  1807. 
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du  sysl6me  pyramidal,  cellules  et  fibres,  Haushaller  (')  a  constate  unc  fois  unc 
hemorragie  ancienne  des  circonvolutions  frontales  ascendantes  et  des  lobules 
paracentraux,  une  autre  fois  une  atrophic  de  ces  mfimes  parties  avec  atrophic 
du  I'aisceau  pyramidal,  D6jerine  {')  a  rencontr^  une  porencephalic  de  la  face 
externe  de  chaque  hemisphere  avec  agenesie  partielle  de  la  voie  pyramidale ; 
Spiller(5)  aurait  observe  deux  fois  un  simple  arret  de  developpemenl  caracte- 
rise  par  Tabsence  des  grandes  cellules  pyramidales  de  lecorce  des  centres 
moteurs;  les  pyramides  etaient  irhs  petites,  mais  non  degenerees.  Cestan  (*)  a 
reuni  un  grand  nombre  de  cas  de  rigidite  spastique  congenitale,  tons  avec 
lesion  cerebrale,  mais  presentant  tons  quelque  symptdme  d'origine  manifeste- 
ment  cerebrale  (attaques  cpileptiformes,  troubles  mentaux  ou  intellectuels,  etc.). 

Nature.  —  La  nature  du  tabes  dorsal  spasmodique  a,  comme  on  I'a  vu  a 
propos  de  I'historique,  ete  consideree  de  differentes  fagons,  suivant  que  dans 
cette  maladie  on  faisait  ou  non  rentrer  avec  les  cas  d'origine  purement  conge- 
nitale, ceux  developpes  a  I'Sge  adulte.  Nous  ne  nous  occuperons  que  des  faits 
appartenant  a  la  premiere  de  ces  categories. 

II  s'agit  sans  doute  essentiellement,  dans  la  plupart  des  cas,  d'une  maladie 
due  a  un  defaut  de  d6veloppement,  soit  primitif,  soit  plus  prob'ablement  secon- 
daire  a  une  lesion  organique,  et  c'est  suivant  toute  vraisemblance  sur  le  fais- 
ceau  pyramidal  que  porte  ce  defaut  de  developpement.  Le  faisceau  pyramidal 
est  precisement  Tun  des  derniers  qui  se  developpe  parmi  tons  les  faisceaux  de 
la  moelle,  car  d'apres  van  Gehuchten  les  cylindres-axes  des  cellules  rolandiques 
manquenl  encore  sur  toute  la  hauteur  de  la  moelle  au  7''  mois  de  la  vie  intra- 
uterine, ces  fibres  ne  commencent  a  recevoir  leur  gaine  de  myeline  qu'^i  la  fin 
du  O**  mois,  et  cette  gaine  n'est  complete  qu'^  la  fin  du  5"^  mois  aprfes  la  nais- 
sance;  c'est  d'ailleurs  vers  cette  epoque  que,  d'apres  la  remarque  de  Leri,  dispa- 
rait  le  plus  souvent  le  reflexe  des  orteils  en  extension,  reflexe  qui  est  constant 
a  retat  normal  chez  le  nouveau-ne,  et  qui,  chez  I'adulte,  indiquerait  d'apres 
Babinski  une  alteration  du  faisceau  pyramidal.  Or,  c'est  precisement  A^ers  cette 
epoque  aussi  que  disparait  progressivement  la  raideur  musculaire,  cette  sorte 
de  rigidite  que  Ton  rencontre  chez  tons  les  nouveau-nes,  au  point  que  Ton 
pourrait  dire  presque  sans  exageration  que  tout  enfant  est  a  sa  naissance,  par 
suite  du  defaut  de  developpement  de  son  faisceau  pyramidal,  «  en  puissance  » 
de  maladie  de  Little.  II  suffit  de  regarder  un  nouveau-ne,  de  constater  la 
raideur  en  flexion  de  ses  membres,  des  membres  inferieurs  surtout,  la  lenteur 
de  ses  mouvements,  ses  tics  et  ses  grimaces  spasmodiques,  les  mouvements 
athetosiformes  de  ses  mains  et  de  ses  doigts,  de  ses  pieds  et  de  ses  orteils,  pour 
se  convaincre  que  s'il  etait  en  Age  de  parler  et  de  marcher,  il  presenterait 
I'aspect  presque  caracteristique  du  syndrome  de  Little  a  peine  attenue  (LeH); 
or,  il  ne  faut  pas  oublier  que  quoique  maladie  congenitale,  la  maladie  de  Little 
ne  se  decouvre  pas  des  la  naissance  en  general,  mais  plusieurs  mois  apres,  a 
cause  de  la  persistante  rigidite  des  membres,  et  le  plus  souvent  seulement  a 
rage  ou  I'enfant  qui  devrait  marcher,  en  est  encore  compietement  incapable. 
Le  syndrome  de  Little  pourrait  etre  considere  comme  la  conservation,  Texage- 

(')  Haushalter.  Soc.  mdd.  de  Nancy,  1897;  Sue.  biol..  1897. 
(*)  Dejerine.  Soc.  biol.,  1897. 
('•)  Spiller.  J.  of  nerv.  and  menl.  Dis.,  1808. 
Cestan.  Thfcse  de  Paris,  1899. 
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ration  peuL-elre  de  ratlitude  normale  du  nouveau-ne  :  pour  une  cause  quelcon- 
quc  le  dcvcloppemenL  du  faisccau  pyramidal  peut  larder  k  se  faire,  I'alhrepsie 
en  parliculier,  si  I'requentc  chez  les  pr6malur6s,  clicz  ies  rcjelons  de  meres  ma- 
ladcs,  serail  d'apres  les  constaLations  de  L6ri  (')  une  cause  imporlanle  du  retard 
dans  le  d6veloppement  du  faisceau  pyramidal,  le  i'aisceau  pyramidal,  comme 
tons  les  tissus,  aurait  Tilge  apparent  de  I'enfant  bien  plus  que  son  age  r6el ; 
dans  ce  cas  I'enfant  se  trouvera  pour  un  temps  plus  ou  moins  long  fig6,  pour 
ainsi  dire,  dans  sa  rigidit6  premiere  que  le  developpemenl  du  corps  et  la 
necessity  de  la  r6gularisation  des  mouvements  dans  un  but  determine,  la 
marche  par  exemple,  ne  feront  que  rendre  plus  manifesle. 

Les  trois  circonstances  que  nous  avons  enumert'es  a  I'^tiologie  comme  se 
rencontrant  dans  les  antecedents  de  la  maladie  de  Little,  accouchement  avant 
terme,  accouchement  difficile,  infection  ou  intoxication  de  la  m6re  ou  du  foetus, 
sont  toutes  trois  capables  d'expliquer  un  arrfit  de  d6veloppement  du  faisceau 
pyramidal :  on  couQoit  en  efl'et  que  chez  un  enfant  ne  au  septieme  ou  au  hui- 
lieme  mois  le  developpemenl  d'un  faisceau  qui  possede  a  peine  ses  cylindres- 
axes  et  pas  du  lout  ses  gaines  de  myeline  eprouve  a  s'accomplir  une  difficulte 
loute  particuli6re ;  de  meme  on  comprend  que  dans  les  accouchements  a  terme, 
mais  difficiles,  lorsque  le  travail  a  dure  Ires  longtemps  et  que  la  I6te  s'esl 
Irouvee  fortemenl  comprimee  au  passage  ou  par  I'applicalion  du  forceps,  les 
fibres  du  faisceau  pyramidal  n'etanl  encore  qu'incomplelemenl  protegees  par 
I'enveloppe  de  myeline  qui  est  inachev6e,  pr6sentenl  une  vulnerability  loute 
particuliere  aux  traumatismes,  et  que  sous  I'influence  de  ceux-ci,  leur  develop- 
pemenl ulterieur  soil  plus  ou  moins  entrav6 ;  enfin  on  s'explique  aussi  que  ces 
fibres  gr6les  et  encore  depourvues  d'enveloppe  prolectrice  pendant  loute  la  vie 
inlra-ut6rine  soient  lout  parliculieremenl  sensibles  a  Taction  des  toxines  micro- 
biennes  ou  des  substances  toxiques  d'origineexog^neou  endog6ne  dans  le  casde 
maladie  infeclieuse  ou  loxique  de  la  mere  ou  du  rejelon  au  coursdela  grossesse. 

Mais  si  les  conditions  que  Ton  rencontre  dans  I'^liologie  de  la  maladie  parais- 
senl  par  elles-m6mes  capables  d'expliquer  I'arrei  de  developpemenl  du  faisceau 
pyramidal,  il  faul  reconnailre  qu'il  n'existe  acluellement  aucune  aulopsie  de 
maladie  de  Little  qui  ail  pu  demonlrer  la  reality  de  cette  hypothese  en  revelant 
une  agenesie  primitive  des  voies  pyramidales  :  la  rarete  des  autopsies  jusqu'ici 
praliquees  d'une  maladie  qui  ne  determine  pas  par  elle-meme  la  morl,  I'absence 
m6me  d'aulopsie,  de  syndrome  de  Little  pur,  sansadjonclion  de  trouble  mental 
ou  inlellecluel  ou  de  crise  epilepliforme,  permeltenl  seulement  de  consid6rer 
celle  agenesie  primitive  comme  possible  el  parfaitement  explicable.  11  existe 
d'ailleurs  une  difficult^  speciale  pour  faire  la  demonstration  de  ragen6sie  du 
faisceau  pyramidal.  En  eflet,  ainsi  que  I'onl  monlre  Pierre  Marie  el  E;  Jen- 
drassik,  dans  certains  cas  d'hcmiplegic  infantile  avec  16sion  inlra-cer6brale 
Ires  manifesle  du  faisceau  pyramidal  et  grosse  hcmiplegie  avec  contracture  el 
atrophic  du  membre,  on  ne  constate  aucune  d6g6n6ralion  scl6reuse  du  faisceau 
pyramidal  dans  son  trajet  inlra-medullaire;  il  semble  que  les  fibres  saines  des 
faisceaux  voisins  aient  enti6rcmenl  pris  la  place  des  fibres  pyramidales  qui 
ne  se  sont  pas  d6veloppees.  Suivant  toule  vraisemblancc  il  en  est  de  mc^me  dans 
les  cas  de  maladie  de  Little,  aussi  comprcnd-on  combien,  dans  ces  conditions, 
la  d6monstralion  d'une  agcn6sie  du  faisceau  pyramidal  peut  Olre  rendue 
difficile. 

(')  Leiu.  Lc  riillcxc  des  oiicils  chez  les  cnfanls.  Soc.  dc  Neurologic,  juillct  1003. 
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Mais  les  trois  ordrcs  de  circonstances  eliolog-iques  dont  nous  avons  park; 
sont  aussi  celles  qu'on  rencontre  le  plus  IVequemment  dans  I'etiolog-ie  des 
lesions  des  centres  nerveux  et  en  particulier  des  hemorragies  des  meninges, 
du  cerveau  et  dc  la  moelle.  Les  centres  nerveux  formes  plus  ou  moins  comple- 
tementde  substance  grise  sont  tout  particulierement  friables  et  fragiles  pendant 
la  vie  foetale,  et  les  hemorragies  se  produisent  abondantes  chez  les  prematures 
sous  I'influence  d'une  cause  minime  :  c'est  ainsi  que  Lcri  a  trouve  chez  la 
plupart  des  foetus  accouches  vers  5  ou  6  mois  par  le  si6ge  une  hemorragie 
recouvrant  presque  completement  les  meninges  craniennes  et  rachidicnnes  et 
emplissant  parfois  les  ventricules  cer^braux ;  ces  hemorragies  sont  bien  moins 
fr^quentes  chez  les  enfants  n6s  a  terme  par  le  siege  et  pourtant  le  traumatisme 
obstetrical  est  dans  ce  cas  autrement  important,  vu  le  volume  beaucoup  plus 
consid6rable  du  rejetpn.  Couvelaire  (*)  a  egalement  constats  des  hemorragies 
relativement  frequentes  et  volumineuses  dans  le  cerveau  de  pr6matur6s;  la 
simple  compression  momentan^e  du  cordon  ombilical  suffirait  done  a  produire 
chez  des  prematures  de  vastes  hemorragies  (-) :  on  conQoit  que  ces  hemorragies, 
se  faisant  dans  la  zone  motrice,  detruisent  les  cellules  pyramidales  ou  bien  en 
retardent  ou  en  alt^rent  le  d6veloppement  ulterieur. 

Apr6s  les  accouchements  difficiles  et  specialement  chez  les  enfants  nes  en 
etat  d'asphyxie,  Cruveilhier,  Kennedy,  Olivier,  Sims,  Abercrombie  avaient 
signale  depuis  longtemps  la  frequence  des  hemorragies  spinales,  et  Little  s'etait 
appuye  sur  leurs  recherches  pour  admettre  comme  cause  importante  d'une 
forme  spinale  de  la  maladie  I'accouchement  difficile  et  la  naissance  en  etat 
asphyxique :  Schultze,  Schaeffer,  Chalochet  out  retrouve  fn'iquemment  des 
epanchements  sanguins  dans  le  canal  vertebral,  souvent  accompagn(^es  d'h6mor- 
ragies  cerebrales,  chez  les  nouveau-nes  apr6s  des  accouchements  laborieux  et 
surtout  dans  la  presentation  par  le  sifege.  Couvelaire  a  constats  Egalement  des 
hemorragies  meduUaires  apres  des  accouchements  dystociques.  Brindeau 
(Soc.  Obstetric,  1895)  a  signal^,  apres  un  accouchement  difficile  par  le  si^ge, 
une  contracture  g6n6ralisee  des  quatre  membres  avec  convulsions  ^pilepti- 
formes  et  mouvements  athetosiformes  :  or  ce  syndrome  apparut  seulement  le 
lendemain  de  la  naissance,  persista  8  jours,  puis  disparut  progressivement  dans 
Tespace  de  deux  mois  :  la  symptomatologie  se  rapproche  de  celle  de  la  maladie 
de  Little  et  est  bien  due,  selon  toute  vraisemblance,  a  une  hemorragie  c^rebrale. 

Enfin  les  maladies  de  la  mere  ou  du  foetus  sont  capables  a  elles  seules  de 
determiner,  en  Tabsence  de  toute  cause  obstetricale,  des  lesions  dans  les  centres 
nerveux  comme  dans  tous  les  organes  ;  les  plus  frequentes  de  ces  lesions  sont 
des  hemorragies ;  elles  sont  peut-6tre  encore  plus  frequentes  dans  la  moelle  et 
le  cerveau  que  dans  les  autres  organes  k  cause  de  Textrgme  fragility  de  ces 
centres  jusqu'apres  la  naissance  :  ces  constatations,  importanles  pour  I'eliologie 
des  affections  nerveuses  cong^nitales,  resultent  des  recherches  de  Charrin  et 
L6ri  sur  les  centres  nerveux  de  nouveau-n6s  issus  de  meres  malades,  n6s  de 
faQon  tout  a  fait  normale  et  facile  et  morts  peu  de  temps  apres  leur  naissance 
d'affeclions  varices  sans  avoir  presents  aucun  signe  d'alteration  des  centres 
nerveux. 

(')  Couvelaire.  Soc.  de  Biologic,  28  mars  1905,  et  Annates  de  Gynicologie,  avril  1905. 

(-)  Dans  le  mdme  ordi-e  de  fails,  Kciinigstein  a  rencontr6  plus  fr^quemment  a  I'ophtal- 
inoscope  des  hemorragies  reliniennes  chez  les  nouveau-nes  avant  terme  que  chez  les 
nouveau-nes  a  terme. 
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Ainsi  done  chaque  circonslance  etiologique  de  la  maladie  de  LilLlc  est  capa- 
l)le  d  expliqucr  soil  un  arrfit  de  devcloppemenl  du  faisceau  pyramidal  soil  une 
lesion  organiquo  qui  d^terminerait  cllc-m6me  ccL  arr6t  de  developpement  ou 
peut-6tre  la  degen^rescence  du  faisceau  deja  developpe;  les  autopsies  indiquent 

jusqu'ici  toujours  rexistcnce 
d'unc  16sion  dans  Ic  domaine 
du  faisceau  pyramidal,  mais 
aucune  d'elles  ne  paralt  se  rap- 
porler  a  une  forme  pure  ;  jus- 
qu'a  plus  ample  in  forme  on  ne 
pent  done  que  supposer  la  pos- 
sibilile  d'une  agen^sie  simple 
du    faispeau    pyramidal  soit 
dans   sa   portion  m^dullaire 
seule  (van  Gehuchten),  soit  a 
la  fois  dans  sa  portion  medul- 
laire  et  dans  sa  portion  cer6- 
brale.  En  dehors  de  ces  cas  evi- 
demment  exceptionnels,  mais 
qui  repondraient  le  mieux  a  la 
description  primitive  de  Little, 
le  siege  de  la  lesion  determi- 
nante  de  la  maladie  a  ete  tou- 
jours, sauf  une  fois,  jusqu'ici 
trouve  dans  le   cerveau,  au 
voisinage  des  zones  rolandi- 
ques ;  Freud,  Raymond  et  Ces- 
tan  admettent  que  seule  une 
lesion  cerebrale  est  capable  de 
determiner  la  pretendue  «  ma- 
ladie de  Little  »  qui  n'est  qu'un 
syndrome,  qu'aucun  des  carac- 
t6res  assign^s  a  cette  maladie 
ne  lui  appartient  en  propre, 
mais  pent  s'observer  dans  les 
autres  formes  des  diplogies 
cerebrales  et  doit  constitucr 
avec  celles-ci,  riiemiplegie  el  la  paraplegic  cerebrales  infantiles  un  groupc 
unique  d'affections  tabeto-spasmodiques  infantiles.  Dejerine  aurait  cepcndant 
observe  deux  cas  qu'il  attribue    la  maladie  de  Little  et  oil  Tautopsie  n'a  r^vele 
qu'une  lesion  m(idullaire,  mais  I'opinion  de  la   piupart  des  neurologistes 
(P.  Marie,  Brissaud)  est  qu'il  y  aurait  intenH     separer  ces  rigidites  spasmodi- 
ques  par  lesion  mcdullaire  des  cas  a  lesion  cerebrale  congenitale  auquel  on 
reserverait  le  nom  de  «  maladie  de  Little  >. 


I 


Fig.  275.—  Ileniornigies  dans  la  moelle  d'uii  eiifanl  alhrepsique 
de  l  scmaincs  donl  la  mere  elail  iilbiiminiiriciue  el  avail  eu 
des  acces  d'eclampsie.  Des  hemorragies  seiiiblables  se  Irou- 
venl  dans  les  dilTerenls  organes  (foie,  reins,  etc.).  Chez  ces 
alhrepsiqiies  on  ne  Iroiive  aulour  des  foyers  heniorragiques 
aucune  reaclion  inflammaloire ;  ces  foyers  presenlenl  une 
lendance  e.vtrememenl  faihie  a  la  rdsorplion  et  a  la  r6para- 
lion  (d'apres  Cliarrin  el  L6ri). 


Diagnostic.  —  Le  diagnostic  est,  chez  i'adultc,  grandcmcnt  facilite  par  cette 
notion  que  le  tabes  dorsal  spasmodique  est  une  afleclion  d'origine  cong6nitalc 
ot  qu'elle  a  par  cons('H|nont  toujours  existo,  tout  au  moins  que  son  existence 
a  etc  constatee  des  les  premieres  annees  du  sujet  (jui  en  est  atteint  (dans 
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les  cas  de  rigidity  spasmodiquc  familiale  Ics  premiers  symptdmes  so  montrent 
plus  tardivement). 

Chez  renfanl,,  les  difficultes  du  diagnostic  peuvenl  elre  plus  grandes.  A  pro- 
prement  parler  elles  n'existent  que  pour  celles  des  affections  survenant  a  cet 
age  qui  presentenl,  un  caractere  spasmodique  neltemenl  accuse.  Ces  affections 
sont  les  suivantes  : 

Hemiplegie  spasmodique  infantile.  —  Dans  les  cas  ou  celle-ci  revet  la  forme 
typique,  c'est-a-dire  dans  les  cas  oti  un  c6t6  du  corps  est  seul  paralyse  et  plus 
ou  moins  atrophic,  il  est  Evident  qu'aucune  erreur  n'est  a  craindre.  Mais  il  n'en 
est  pas  toujours  ainsi;  parfois  en  effet  I'hemiplegie  spasmodique  infantile  se 
presenle  avec  un  aspect  different,  on  voit  des  malades  chez  lesquels  les  k^sions 
cerebrates  (encephalite,  meningite,  etc.),  ont  porte  non  pas  sur  un  des  hemi- 
spheres c^rebraux,  mais  sur  les  deux.  lis  sont  a  proprement  parler  bilatera- 
lement  hemiplegiques  (diplegie  cerebrale),  et  cela  d'une  fagon  incomplete  per- 
mettant  encore  jusqu'a  un  certain  point  I'usage  des  mouvements;  ceux-ci  sont 
d'ailleurs  limites  par  une  raideur  extremement  prononcee  et  les  phenomenes 
spasmodiques  sont  des  plus  marques.  Au  point  de  vue  purement  objectif  ces 
malades  ne  different  de  ceux  alteints  de  tabes  dorsal  spasmodique  tel  que  nous 
I'avons  decrit,  que  parce  qu'ils  offrent  dans  la  majorite  des  cas  une  decheance 
intellectuelle  plus  ou  moins  profonde  et  souvent  aussi  des  attaques  6pilep- 
tiques  plus  ou  frequentes,  de  telle  sorte  que  beaucoup  de  ces  malades  sont 
en  realite  de  veritables  epileptiques.  Certains  auteurs  basent  uniquement  le 
diagnostic  sur  revolution  qui  serait  regressive  dans  la  malaclie  de  Little,  et  au 
contraire  progressive  dans  les  paralysies  spasmodiques  infanliles. 

Mais  les  limites  entre  ces  differents  types  cliniques  sont  souvent  peu  tranchees 
et  d'autre  part  nous  avons  dit  que  toutes  les  autopsies  de  maladie  de  Little  (?) 
ont  montre  des  lesions  cerebrales  :  aucun  des  malades  n'etait,  il  est  vrai, 
indemne  de  troubles  mentaux  ou  intellectuels,  d'attaques  epileptiformes  ou  de 
troubles  choreo-athetosiques ;  aussi  Ton  est  en  droit  de  supposer  que  la 
«  maladie  de  Little  »  n'est  peut-fttre  qu'un  «  syndrome  »  lemoignant  le  plus 
souvent,  sinon  toujours  (Raymond,  Cestan),  d'une  lesion  cerebrale,  parfois 
sans  doute  d'un  simple  arret  de  developpement  des  fibres  pyramidales.  II  n'y 
aurait  done  pas  de  diagnostic  differentiel  a  etablir  entre  les  diplegies  cerebrales 
et  une  «  maladie  de  Little  » ;  au  contraire  le  «  syndrome  de  Little  »  serait  un 
des  elements  du  diagnostic  des  diplegies  cerebrales ;  I'existence  de  I'epilepsie,  de 
rimbecillite  ou  de  I'idiotie  confirmerait  ce  diagnostic  sans  qu'on  puisse  affirmer 
que  I'absence  de  ces  signes  permet  de  I'ecarter. 

Compression  de  la  moelle.  —  Quelle  qu'en  soit  la  cause,  les  affections  medul- 
laires  dues  a  une  compression  (tumeurs,  mal  de  Pott,  etc..)  peuvent  simuler 
assez  bien  le  tabes  dorsal  spasmodique,  du  moins  pour  ce  qui  est  de  la  para- 
plegic spasmodique  et  de  I'exageration  des  reflexes  tendineux.  Mais  la  premiere 
de  ces  affections  s'accompagne  en  outre  de  douleurs  pseudo-nevralgiques  et  de 
troubles  de  la  sensibilite  plus  ou  moins  intenses;  de  plus  la  raideur  spasmo- 
dique des  membres  superieurs  fait  ordinairement  defaut,  ou  bien,  lorsque  le 
point  ou  siege  la  compression  medullaire  est  situe  au-dessus  de  la  region  cer- 
vicale  inferieure  et  que  par  consequent  les  membres  superieurs  sont  interesses, 
I'aspect  clinique  est  tellement  different  de  celui  du  tabes  dorsal  spasmodique 
qu'aucune  confusion  ne  pent  plus  avoir  lieu. 

Mijelite  transverse.  —  Celle-ci  ne  s'accompagne  gen6ralement  pas  non  plus 


[P.  MARlE.li 


816 


MALADIES  INTRINSKOUES  DE  LA  MOELLE  EPINIl-JHE. 


de  participation  des  mcinbres  superieurs  aux  piienomenes  spasmodiques(') ; 
Tatrophic  miisculaire  est  loin  d'etre  rare;  en  outre  il  existe  dans  un  bon 
nombre  de  cas  des  troubles  des  sphincters. 

Sclerose  en  plaque-'>.  —  Gette  afl'eclion  est,  quoi  qu'on  en  ait  pu  dire  (Ten- 
Kate,  Hojdemaker,  Pierre  Marie,  Nokia,  etc.),  fort  rare  chez  les  enCanls;  cliez 
les  adultes  au  contraire,  chez  qui  elle  est  fr6quente,  elle  pout  tr6s  bien  simuler 
la  paraplegic  spasmodique,  si  prononcee  dans  Ic  tabes  dorsal  spasmodique.  La 
distinction  sera  generalement  facile  a  6tablir,  abstraction  faite  de  tout  rensei- 
gnement  sur  T^poque  du  debut,  grace  k  la  presence  du  tremblement,  du  nys- 
tagmus, des  troubles  de  la  vision  et  de  ceux  de  la  parole. 

Hysteric.  —  L'hysterie  pent  quelquefois  donner  lieu  a  une  paraplegic  incom- 
plete; celle-ci  a  la  v^rite  s'accompagne  rarement  d'une  exageration  marquee 
des  r(^flexes  tendineux,  mais  la  chose  n'est  pas  impossible.  Dans  ces  cas  on 
n'observera  guere  la  participation  des  membres  superieurs  aux  phenomenes 
spasmodiques,  et,  en  tout  6tat  de  cause,  I'existence  des  troubles  de  la  sensibilit6 
et  la  recherche  des  stigmates  leveraient  rapidement  les  doutes. 

Maladie  de  Thomsen.  —  Cette  affection,  qui  est,  elle  aussi,  d'origine  cong^ni- 
tale,  puisqu'elle  est  her6ditaire,  se  montre  ordinairement  dans  I'enfance  et 
s'accompagne  d'une  raideur  musculaire  generalis6e;  la  confusion  serait  done 
a  la  rigueur  possible.  On  I'evitera  en  se  rappelant  que  dans  la  maladie  de 
Thomsen  la  raideur  musculaire  n'est  pas  permanente,  mais  au  contraire  ne  se 
montre  qu'au  debut  des  mouvements  volontaires  et  qu'apres  quelques  minutes 
elle  disparait  entierement  et  permet  le  libre  fonctionnement  des  membres.  De 
plus  dans,  la  maladie  de  Thomsen  la  raideur  musculaire  ne  s'accompagne 
pas  de  phenomenes  spasmodiques  (exageration  du  reflexe  rotulien,  clonus  du 
pied)  comparables  a  ceux  qui  caracterisent  le  tabes  dorsal  spasmodique. 

Tetanie.  —  Ici  encore  on  a  affaire  a  une  affection  frequente  dans  I'enfance ;  mais, 
bien  qu'elle  s'accompagne  de  raideur  musculaire,  elle  diff6re  tres  notablement  de 
la  maladie  de  Little.  La  tetanie,  en  effet,  n'est  pas  d'origine  congenitale,  elle 
apparait  d'une  faQon  generalement  assez  brusque,  elle  consiste  non  pas  seulement 
dans  une  raideur  musculaire,  mais  dans  une  veritable  contracture;  cette  contrac- 
ture, qui  porte  d'habitude  sur  certains  segments  des  membres,  donne  a  ceux-ci 
une  attitude  touta  fait  caractdsristique  qui  permet  de  faire  le  diagnostic  a  distance. 

II  est  d'autres  affections  de  I'enfance  s'accompagnant  soit  de  raideur  muscu- 
laire, soit  de  paraplegic,  qui  sont  tellement  distinctes  au  point  de  vue  sympto- 
matique  du  tabes  dorsal  spasmodique,  qu'il  serait  v^ritablement  superflu  d'en 
etablir  ici  les  caract^res  diff^rentiels.  Gette  remarque  s'applique,  par  exemple, 
k  la  paralysie  spinale  infantile  et  au  tetanos  des  nouveau-nes. 

Traitement.  —  D'apr6s  ce  qui  vient  d'etre  dit  de  la  nature  du  tabes  dorsal 
spasmodi(iue,  il  est  evident  qu'on  ne  pent  esperer  do  la  Iherapeutique  la 
restitutio  ad  integrum  d'un  syst6me  anatomiquc  tcl  que  le  faisceau  pyramidal 
alteint  d'un  defaut  de  d6veloppement  :  en  dehors  des  cas  ou  Ton  aura  lieu  de 
soupQonner  rh6r6do-syphilis  et  oil  le  traitement  specifique  devra  6tre  essaye 
(Fournier,  Breton),  le  traitement  ne  pourra  6tre  que  symptomatique,  qu'il  soit 
purement  medical  ou  chirurgical;  tout  ce  qu'on  pent  demander  au  traitement 
medical,  c'est  de  favoriser  la  diminution  des  phenomenes  spasmodiques  et  par 

('j  On  voil  ccpond.'iiil,  des  do  itiyolilo  I laiisvfM'so  dc  la  region  dorsal*'  s'accompagnor 
tl'unc  cxagcrnlion  luaiiifcslc  des  r('llcx(is  Icndinoux  dans  Ics  iiicud)res  supciicnirs. 
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consequent  ramelioration  des  fonctions  des  membres.  Ces  resultals  favorables, 
c'est  surtoiit  de  Teducation  speciale  des  membres  qu'il  fauL  les  attcndre,  et  Ton 
parviendra  a  efl'ecluer  cette  education  par  I'usage  de  mouvemenls  passifs  ou 
actifs  methodiquement  fails,  par  un  massage  rationnel  et  plus  simplement 
encore  par  la  gymnastique  :  on  favorisera  surtout  le  d6veloppement  des  muscles 
les  moins  contractures  qui  sont  generalement  les  extenseurs  et  les  abducteurs 
(Ilofla)(');  on  se  servira  avec  avantage  d'un  chariot  qui  soutenant  I'enfant  sous 
les  aisselles  evitera  aux  membres  inferieurs  d'avoir  a  supporter  le  poids  du 
corps.  On  arrivera  de  la  sorte  a  assouplir  les  membres  et  a  regulariser  I'in- 
fluence  de  la  volonte  sur  la  contraction  des  muscles,  car  ce  sont  en  somme  les 
troubles  de  la  contractilite  volontaire  qui  constituent  I'essence  de  la  maladie. 
L'usage  des  bains  tildes  prolong^s,  des  frictions  moder^es,  en  diminuant  I'exci- 
labilitc  musculaire  pourra  6tre  un  adjuvant  pr6cieux  (Grepinet)(^).  Les  resul- 
tats  de  ce  traitemcnt  seront  tres  variables  selon  I'etat  cerebral  du  sujet 
(Redard).  C'est  a  ces  moyens  purement  medicaux  que  jusqu'^i  ces  dernieres 
annees  se  limitait  le  traitemcnt  de  la  rigidite  spasmodique  des  membres  : 
malgre  quelques  essais  heureux  anterieurs  (Little,  Adams,  Ruppreclit,  Lorenz), 
le  traitemcnt  chirurgical  etait  absolument  neglig6  :  il  a  et6  repris  avec  succ6s 
par  Vincent  (de  Lyon)  et  ses  eleves  (^)  et  c'est  a  leur  instigation  que  Ton  doit 
les  beaux  resultats  constates  par  Delcroix('^)  (de  Bruxelles),  Lebrun(^),  Lorenz, 
Redard  et  Bezangon  («),  Roux  C),  Popoff  (»),  Eulenburg  (»),  Wallenstein  (•«),  etc. 
La  methode  de  Vincent  consiste  a  r^duire  les  contractures  sous  le  chloroforme 
et  a  fixer  les  membres  en  bonne  position  dans  un  appareil  platre;  si  pendant 
le  sommeil  chloroformique  on  s'apergoit  que  la  contracture  a  fait  place  a  des 
retractions  fibro-tendineuses,  le  chirurgien  doit  par  des  tenotomies  et  au  besoin 
des  myotomies  multiples  et  gradu^es  arriver  a  redresser  petit  a  petit  les 
membres  :  c'est  ainsi  qu'on  a  pratiqu6  suivant  les  cas  la  section  du  tendon 
d'Achille  qui  est  le  plus  souvent  suffisante,  la  t6notomie  des  adducteurs,  cellc 
des  flechisseurs  de  la  jambe,  etc.;  Eulcnburg,  Wallenstein  out  pratique  la 
transplantation  d'une  portion  du  tendon  d'Achille  sur  les  long  et  court  peroniers 
lateraux;  Lorenz  a  recommande  les  sections  nerveuses,  en  particulier  la  section 
du  nerf  obturateur  contre  la  contracture  des  adducteurs.  Une  fois  les  membres 
ramenes  en  bonne  position  et  maintenus  dans  cette  position  pendant  un  temps 
assez  long  dansun  appareil  platre,  Vincent  s'applique  a  fortifier  les  muscles  par 
le  massage,  la  gymnastique  raisonn^e  avec  ou  sans  appareils  sp6ciaux,  I'electri- 
sation;  il  recommande  l'usage  du  tricycle  non  seulement  comme  mode  plus 
facde  de  locomotion  pour  des  sujets  que  leurs  jambes  soutiennent  mal,  mais 
comme  methode  de  massage  regulier  des  muscles  et  comme  agent  d'6ducation 
et  de  coordination  de  la  contractilite  volontaire;  il  evite  enfin  toute  cause  d'ir- 
ritation  et  diminue  Texcitabilite  neuro-musculaire  par  un  traitemcnt  iodo- 
bromure  continu. 

{*)  HoFFA.  Miinch.  med.  Woclienschr.,  12  avril  1898. 

(*)  Gkkpinet.  Th^se  de  Paris,  1899. 

(5)  La  BoNNABDifeiiE.  Bevue  d'orllwpedie,  1896. 

(*)  Delcroi.x.  Annales  Soc.  beige  chir.,  15  jauviei-  1897. 

{^)  Lebrun.  Congrfes  do  chir.,  1897, 

O  Redard  el  BEZANgoN.  Corigres  de  ciiir.,  1898. 

(')  Roux.  Thfese  de  Paris,  1899. 

C)  PopoFF.  Th6se  de  Lyon,  1899. 

0  EuLEMJURG.  D.  Med.  Worhenschr.,  7  avi-il  1898. 

{'")  Wallenstein.  Soc.  med.  de  Cologne,  1898. 
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SYRINGOMYELIE^^' 

Par    GEORGES  GUINON 


Historique.  —  Le  mot  syringomyelie  est  de  fabrication  relativement  r^cente. 
11  est  dCi  a  Ollivier  (d'Angers  (2),  1837),  qui,  ne  croyant  pas  k  Texistence  du  canal 
central  medullaire,  Tappliqua  a  toute  cavity  int^rieure  de  la  moelle.  Avant  lui, 
on  trouve  dans  les  anciens  auteurs  la  description  d'excavations  intramedullaires 
(Morgagni,  Portal,  Calmeil,  etc....).  Mais  ces  faits,  consideres  alors  comme  de 
simples  curiosites  anatomo-pathologiqUes,  n'ont  plus  guere  aujourd'hui  qu'un 
inter6t  historique,  la  clinique  y  faisant  totalement  defaut. 

Plus  tard,  I'existence  du  canal  de  I'ependyme  ayant  6te  demontree  (Stilling, 
1859),  le  mot  syringomyelie  tomba  naturellement  en  desuetude  et  Ton  appela 
indistinctement  hydromyelie  toutes  les  affections,  congenitales  ou  non,  accom- 
pagnees  d'une  excavation  pathologique  intramedullaire. 

En  1869,  Hallopeau  ('),  Charcot  et  Joffroy  (^)  montrent  que  certaines  myelites, 
caracterisees  par  la  presence  d'une  sclerose  periependymaire,  peuvent  aboutir 
secondairement  a  la  formation  d'une  cavite  interieure.  Enfin,  en  1875,  Simon  (^) 
etudie  les  excavations  medullaires  ind6pendantes  du  canal  central  et  formees 
par  la  fonte  de  tumeurs  qu'il  designe  sous  le  nom  de  gliomes  t^langiectasiques, 
proposant  d6s  lors  de  reserver  le  nom  d'hydromyelie  a  la  dilatation  simple  du 
canal  de  I'ependyme,  par  comparaison  avec  rhydroc(''phalie,  et  de  donner  celui 
de  syringomyelic  aux  cavit6s  pathologiqucs. 

Telle  est,  en  quelques  mots,  la  premiere  phase  anatomique  de  la  question. 
Pour  entrer  dans  la  phase  clinique,  il  faut  arriver  aux  travaux  de  Kahler  et  de 
Schultze,  en  1882.  Charcot  avait  deja,  dans  ses  Legons  sur  les  atrophies  mus- 
culaires,  mentionne  que  certaines  d'entre  elles  peuvent  6tre  dues  a  la  syringo- 
myelie et  k  certaines  my61ites  cavitaires  (").  Mais,  a  vrai  dire,  le  type  clinique 
n'a  ete  reellement  mis  en  lumiere  que  par  les  deux  auteurs  ci-dessus  (^).  Apr^s 
eux,  il  faut  citer  les  noms  de  Bernhardt,  Remak,  Oppenheim,  Roth,  etc.,  qui 
apporterent  diver.ses  contributions  nouvelles  a  des  points  diiferents  de  cette 
aifection. 

(*)  Consullcr  sur  I'enscnnl)lc  de  la  question  : 

SciiLESiNGER.  Die  Syringomyelic,  eine  Monogi'aphie.  Leipzig  und  Wien,  1902.  Deulike. 
I)k.ierine  et  Thomas.  Art.  Cavit^:s  medullaires  in  Traile  de  mid.  et  de  llicrapcut.  dc 
Brou.'irdel  el  Gilbert,  t.  IX,  p.  608. 
(*)  Ollivier  (d'Angers).  Traite  dc  la  mocllc  6pini(!;re  et  de  scs  maladies,  1857. 

Hallopeau.  Qaz.  mid.  de  Paris,  1870. 
(*)  (Iharcot  el  Joi-i'ROY.  Arch,  de  I'hysiol.,  1809. 
(»)  Simon.  Arrh.  f.  Psi/rhiaL,  187:). 

{")  (Charcot.  Lemons  sur  les  maladies  du  systemc  ncrveux.  t.  II,  p.  21(5. 
O  Kahler.  Prarjcr  rned.  Wochcmcli.,  1882  et  1888.  —  Schultze.  Virclww's  Arch.,  1882,  c( 
Zeitschr.  f.  klin.  Med.,  t.  XIII. 
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En  France,  c'est  Debove  qui  publia  le  premier  cas  de  syringomyelic  (')  el, 
apr6s  lui,  Dejerine.  ImmedialemenL  d  autres  travaux  virent  le  jour  :  de^ 
Icyons  cliniques  de  Charcot,  des  memoires  nombreux  de  JollVoy  el  Achard,  qui 
deniontrerent  les  premiers  Tidentit^  de  la  syringomyelic  et  de  la  maladie  de 
Morvan,  et  etablirent  I'existence  de  la  syringomyelic  par  my6lite  cavitaire,  en 
opposition  avec  la  syringomyelic  par  gliomatose  medullaire. 

A  parlir  de  ce  moment,  les  Lravaux  abondent,  sur  tel  ou  tel  point  de  I'ana- 
tomie,  de  la  pathogenic  ou  de  la  clinique  de  la  maladie,  dont  nous  aurons 
Toccasion  de  citcr  un  certain  nombre  a  propos  de  chacun  d'eux.  Bon  nombre 
de  sympldmes  nouveaux,  de  formes  cliniques  nouvelles,  sont  etudi^s.  On 
s'efforce  de  preciser  les  symptomes  d6ja  connus  et  d'en  donner  des  descriptions 
plus  minutieuses  et  plus  conformes  a  la  verity.  Mais  c'est  surtout  I'etiologie, 
I'anatomie  pathologique  et  la  pathogenic  des  cavit^s  m^dullaires  qui  donnent 
lieu  a  des  travaux  importants,  elargissant  singulierement  le  champ  de  la 
discussion,  tel  qu'il  avait  etc  primitivement  delimite.  Pour  se  rendre  compte 
de  la  difference  de  I'^tat  actuel  de  la  question  avec  ce  qu'il  etait  11  y  a  dix 
ans,  il  suffit  de  se  reporter  a  une  monographic  de  Bruhl  publiee  en  1890,  et, 

cetle  ^poque,  tr6s  complete.  On  ne  parlait  d'abord  que  de  syringomyelic 
par  myelite  cavitaire  et  par  gliomatose  medullaire.  Puis  quelques  auteurs 
emirent  des  hypotheses  touchant  d'autres  lesions  de  la  moelle  pouvant  devenir 
cavitaires  et  donner  naissance  aux  symptdmes  syringomyeiiques,  I'hemato- 
myelie  par  exemple  (Minor)  et  I'hydromyelie.  Peu  a  peu  d'autres  elements 
furent  introduits  dans  la  genese  des  cavites  :  les  anomalies  dc  developpement, 
le  Iraumatisme,  la  compression,  les  lesions  meningees.  Aujourd'hui  (jan- 
vierl905),  bien  que  le  type  clinique  reste  sensiblement  le  m^me,  les  16sions 
qui  lui  peuvent  donner  naissance  sont  considerces  comme  assez  nombreuses, 
et,  en  ce  qui  concerne  I'anatomie  pathologique,  suivant  le  point  de  vue  des 
auteurs,  entre  lesqucls  d'ailleurs  I'accord  est  encore  loin  d'etre  fait,  on  en  est 
arrive  a  distinguer  de  vraies  et  de  fausses  syringomyeiies.  Dans  ces  dernieres 
annccs  nous  devons  citer  tout  particulierement  la  rcmarquable  monographic 
de  Schlesinger  et  de  nombreux  travaux  chniques  et  anatomo-pathologiqucs 
faits  dans  le  service  de  Pierre  Marie  par  ses  eieves,  Bischolfswerder,  Guillain, 
Astier  et  par  Marinesco. 

Anatomie  pathologique.  Pathog^nie.  —  L'aspect  macroscopique  d'une 
moelle  (nous  parlerons  plus  loin  des  lesions  des  meninges)  attcinte  dc  syringo- 
myelic est  souvcnt  assez  caracteristiquc  des  I'abord,  avant  toute  section.  Posec 
sur  la  table  d'amphitheatre,  au  lieu  d'etre  cylindrique,  ferme,  resistante  sous  le 
doigt,  comme  a  I'etat  normal,  elle  est  aplatie,  quelquefois  presentant  mcme  un 
aspect  rnbane  (Bruhl),  molle,  fluctuantc,  ressemblant  a  un  gros  vaisseau  rempli 
d'une  quanlite  moyenne  de  liquide,  ou  encore  a  un  sac  allonge,  tremblolant. 
Ouelquel'ois  on  constate  des  cannelures  longitudinales,  un  veritable  sillon  don- 
nant  a  la  moelle  l'aspect  des  canons  juxtaposes  d'un  fusil  a  deux  coups.  La 
forme  varie  suivant  les  cas.  Le  rcnflement  cervical,  siege  habituel  de  la  lesion  a 
son  plus  haut  degre,  est  relativement  gros;  au-dessous  la  moelle  parail  etalee 
et  reprend  en  has  sa  forme  arrondie. 

Mais  il  s'en  faut  que  l'aspect  exterieur  soit  toujours  aussi  caracteristiquc  ; 

(')  Debove.  Soc,  mdd.  des  hop.,  f6vrier  1889. 
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cela  ne  se  produiL  que  clans  les  cas  les  plus  acccntu6s.  Dans  ceux  ou  la  lesion 
est  moins  considerable,  il  fant  recourir  la  section,  pour  pouvoir  se  rendre 
compte  de  I'existence  d'une  cavit6  interieure.  Quelquefois,  alors,  s'il  s'agit  de 
gliome  central  considerable  avec  cavit6  relativement  insignifiante,  on  percevra 
la  sensation  d'un  cordon  dur  int6rieur,  d'une  tige  rigide  implant6e  dans  la 
moelle. 

Lorsqu'on  pratique  une  coupe  Iransversale  dans  la  moelle,  on  constate  la 
presence  d'une  cavite,  g6neralement  unique.  Quelquefois  cependant  il  en  existe 


Fig.  hi. 

Fig.  27-I..  —  Gliome  central  tie  la  nioclle.  La  figure  I  represenle  line  coupe  praliquee  a  la  parlie  inferieiire 
<le  la  region  lomhaire,  nionlraul  le  lissu  gliomateux  el  I'origine  cle  la  cavile,  qui  s'elargil  plus  haul. 
Fig.  II,  coupe  au  niveau  dc  la  region  lomhaire  superieure.  La  figure  III  (coupe  au  niveau  ile  la  region 
cervicale  moyenne)  monlrc  la  cavile  ;i  son  maximum,  entouree  d'une  membrane  limilanle  formee 
de  tissu  gliomaleux.  (D'aprcs  Bruld.) 

plusieurs,  soit  corapl6tement  independantes  les  unes  des  autres,  soit  commu- 
niquant  entre  elles. 

La  forme  de  cette  cavit6  est  gen6ralement  celle  d'une  fcnte  elliplique, 
allong6e  transversalemcnt,  d'aulres  fois  celle  d'un  trou  arrondi  au  centre  de 
I'organe,  enfin  celle  d'un  sablier  couch6  horizontalement,  avec  une  fente 
moyenne,  transversale,  reunissant  deux  cavites  laterales  plus  larges  creus^es 
aux  depens  de  la  substance  grise  m6dullaire.  Les  dimensions  sonl  variables 
suivant  les  cas  et  aussi  chez  le  m(>me  individu.  Large,  en  un  endroit,  au  point 
d'admeltre  I'inlroduction  d'un  gros  crayon,  elle  se  reduit  plus  haut  ou  plus 
bas  a  une  perte  de  substance  dc  I  millim6tre  de  dinmelre,  ou  mt^me  moins. 
Les  plus  grandes  dimensions  s'observent  genrraieiiuMit  au  niveau  ile  la  region 
cervico-dorsalc.  La  moelle  est  (|uel<(iiefois  reduitc  a  une  sorle  de  tube  creux, 
aj)lati. 

II  est  rare  que  la  cavile  occupc  toule  la  hauteur  de  la  moelle,  depuis  le 
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quatrieme  venlricule,  ou  elle  s'ouvre  alors,  jusqu'au  filum  terminale.  Le  plus 
sou  vent,  elle  se  limits,  et  son  si6ge  Ic  plus  frequent  est  le  renflement  cervical, 
d'ou  elle  s'^tend  au  reste  do  la  region  cervicalc  et  a  la  region  dorsale.  On  I'a 
vue  se  localiser  au  renflement  lombaire  seul  ou  k  toute  autre  region,  quelque- 
fois  en  un  point  tres  limite  ('). 

Son  siege  habituel  est  aux  environs  du  canal  central,  dans  le  lissu  peri- 
6pendymaire,  le  plus  souvent  en  arriere  du  canal,  dans  la  substance  grise  de  la 
commissure  posterieure.  Elle  s'etend  de  la  ordinairement  du  c5le  des  cornes 
de  substance  grise,  en  arriere  et  en  avant,  les  envahissant  irreguli^rement 
suivant  les  points.  Les  cordons  blancs  sont  en  general  epargnes,  mais  non 
cependant  dans  tons  les  cas,  en  particulier  lorsque  la  cavite  est  considerable. 
Mais  alors  la  lesion  n'atteint  ordinairement  la  substance  blanche  qu'apr6s  des- 
truction plus  ou  moins  complete  des  parties  grises. 

Le  contenu  de  la  cavite  consiste  en  un  liquide  tout  a  fail  analogue  au  liquide 
cephalo-rachidien.  II  est  quelquefois  teint6  de  sang,  ou  encore  visqueux,  6pais, 
conlenant  des  flocons  gelatiniformes  (dans  un  cas  de  Striimpell,  par  exemple). 
Ses  parois  consistent  en  une  sorte  de  membrane  epaisse,  lisse,  bien  limitee. 
Quelquefois  cependant  elle  pent  6tre  l^gerement  tomenteuse  ou  heriss6e  de 
papilles  en  nombre  variable.  Autour  de  la  paroi,  le  tissu  medullaire  parait 
comme  tass6,  plus  dense,  ou  m6me  presente  I'aspect  d'une  veritable  sclerose. 
Dans  la  majority  des  cas,  caracterises  par  la  presence  d'une  tumeur  glioma- 
teuse,  on  pergoit  plus  ou  moins  nettement  I'existence  de  celle-ci  autour  de  la 
cavite  centrale.  Elle  se  presente  alors  sous  Taspect  d'une  sorte  de  corps 
etranger,  facile  a  dislinguer  a  I'oeil  nu  du  tissu  medullaire,  par  sa  coloration, 
sa  consislance.  Quelquefois  le  gliome  se  prolonge  en  hauteur  au  dela  des 
limites  de  la  cavite  et  peutoccuper  toute  la  longueur  de  la  moelle  dans  laquelle 
il  est  implante  comme  une  tige  rigide  perceptible  a  la  palpation  de  I'organe. 

Si  Ton  veut  se  rendre  compte  du  siege  exact  de  la  lesion,  on  pent  voir  qu'elle 
debute  presque  toujours  en  arriere  du  canal  central,  pouraller  envahir  ensuiteles 
colonnes  de  Clarke,  puis  les  cornes  posterieures  et  anterieures.  Une  statistique 
de  A.  Baumler  rend  compte  de  la  frc'quence  relative  de  I'envahisssement  des 
divcrses  parlies  de  la  moelle.  Sur  un  total  de  56  cas,  on  a  note  21  fois  la  16sion 
des  deux  cornes  posterieures,  14  fois  celle  des  deux  cornes  anterieures.  La 
corne  anl6rieure  droite  a  6te  trouvee  lesee  isolemenl  5  fois,  ainsi  que  la  corne 
posterieure  droite  et  la  corne  anterieure  gauche.  La  corne  posterieure  gauche 
I'a  ete  6  fois. 

En  ce  qui  concerne  la  substance  blanche,  on  a  remarque  I'integrite  presque 
constante  des  cordons  anterieurs.  Les  cordons  lat6raux  et  en  particulier  les 
faisceaux  pyramidaux  sont  assez  souvent  int6ress6s  dans  la  lesion,  ce  qui 
explique  la  frequence  assez  gi'ande  de  la  paraplegic  spasmodique  dans  la  syrin- 
gomyelic. Quant  aux  cordons  post6rieurs,  leur  connexion  intime  avec  la  com- 
missure grise  posterieure  explique  leur  16sion  frequente  (dans  62  pour  100  des 
cas,  suivant  Wichmann),  et  les  degenerations  dont  ils  sont  souvent  le  si6ge  (-). 

Au  bulbe  s'arrftte  la  lesion,  doht  on  ne  connait  pas  de  cas  d'extension  plus 
elevee,  au  niveau  de  I'encephale,  en  dehors  de  complications  qui  peuvenl  6tre 

(')  Dana.  A  case  of  gliomatosis  f)f  llie  spinal  cord  (and  syringomyelia)  willi  recurrenl 
hemorrliagcs.  Journ.  nf  nerv.  and  menl.  dis.,  180i,  p.  r>6G.  —  Gordon.  Revue  {russe)  de  Psych. 
An.  in  Uevue  neurol..  1898,  p.  44. 

(-)  ScHLESiNGER.  Die  SyringomijcUe.  Leipzig  und  Wien,  1902.  Deulicive. 
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considerees  commc  compl6temenl  6lrang6res  a  la  syringomyolie  (').  Dans  la 
region  bulbaire,  la  substance  grise  est  egalemcnt  la  premiere  atteinlc,  et  I'on  a 
not6,  en  ce  poini,  la  participation  des  noyaux  d'origine  du  trijumeau,de  I'hypo- 
glosse  et  du  facial,  ainsi  que  des  degenerations  varit'^es  qui  ont  pu  6tre  6ludi6es 
d'une  fagon  fort  complete  D'apres  Philippe  et  Oberthur  il  existe  dans  les 
cas  les  plus  avanc6s,  une  lesion  bulbaire  conslante,  constituee  par  la  presence 
dans  la  substance  g^latineuse  de  la  corne  posterieure,  d'un  tissu  de  gliose  surtoul 
fibrillaire.  Cette  lesion, rapidement  lacunaire,  puis  cavitaire,  envahit  la  substance 
grise  de  la  region  situ6e  au-devant  des  noyaux  de  Burdach  et  de  Goll,  et  finale- 
ment  debouche  sur  le  plancher  du  IV«  ventricule.  Elle  coupe  ainsi  les  fibres 
sensitives  6manees  des  noyaux  de  Burdach  et  de  Goll,  juste  avant  leur  entre- 
croisement  pour  former  le  ruban  de  Reil,  et  par  suite  provoque  la  degeneration 
ascendante  de  cette  grande  voie  sensitive  du  bulbe  et  de  la  protuberance.  Cette 
lesion  pourrait  expliquer  certaines  anesthesies  au  cours  de  la  syringomyelic. 

Les  rapports  de  la  cavit6  avec  le  canal  central  de  la  moelle  sont  d'autant  plus 
interessants  a  eiudier  que  sur  I'independance  de  Tune  et  de  Tautre  se  trouve 
aujourd'hui  bas6e  une  classification  pathogenique  des  cavites  medullaires. 

Dans  une  premiere  categoric  de  fails  netlement  mis  a  part  par  Westphal  et 
Simon,  il  y  a  independance  complete  de  la  cavite  et  du  canal  central,  sinon  a 
toute  periode  de  revolution,  du  moins  au  debut.  Dans  ces  cas,  la  lesion  nait  le 
plus'souvent  en  arriere  du  canal  central.  Elle  pent  alors  se  developper  plus  ou 
moins  en  le  laissant  en  avant  d'elle  sans  le  deplacer.  D'autres  fois,  il  est  devi6 
a  droite  ou  a  gauche.  Quelquefois  oblitere,  quelquefois  ouvert  par  places,  il 
n'est  reconnaissable  dans  certains  cas  qu'a  la  presence  d'une  petite  collerette 
de  cellules  epitheiiales.  II  ne  garde  generalement  pas  sa  forme;  le  plus  souvent 
il  s'aplatit  ou  prend  Faspect  d'une  fenteou  d'une  bourse  a  etranglement  moyen. 
On  I'a  vu  encore  presenter  dans  sa  longueur  des  etranglements  et  des  dilata- 
tions successives,  lui  donnant  un  aspect  moniliforme. 

Lorsque  la  cavite  est  irbs  considerable,  il  arrive  qu'il  s'ouvre  dans  celle-ci,  et 
alors  on  n'en  retrouve  souvent  pas  de  vestiges  bien  nets,  sinon,  par  exemple, 
un  petit  amas  de  cellules  cylindriques  situees  en  un  point  quelconque  de  la 
parol,  quelquefois  meme  enclavees  dans  le  tissu  de  gliomalose. 

Dans  une  autre  seHe  de  faits,  le  canal  central  fait  partie  integrante  de  la 
cavite  medullaire,  laquelle  s'est,  des  le  debul,  constituee  h  ses  depens.  Dans 
cette  categoric,  on  peut  encore  etablir  deux  distinctions,  suivant  que  la  cavite 
consiste  simplement  en  un  eiargissement  total  ou  partiel  du  canal,  sans  lesion 
nette  des  parois  de  celui-ci  (hydromyeiie  pure),  ou  qu'elle  est  entouree  d'une 
gliomatose  circonscrite  ou  diffuse  developpee  au  pourtour  du  canal  central. 

L'examen  microscopique  permet  de  se  rendre  compte  de  la  nature  de  la 
lesion  initiate  qui  a  amene  la  formation  de  la  cavite  intrameduUaire.  Le  plus 
souvent  c'est  k  une  neoformation  gliomateuse  que  Ton  a  afl'aire.  Le  gliome,  ou 

(•)  OsKAH  I'isciiiiR.  ZcUsch.  f.  J/cHk.,  noveinbre  I90L  II  s';igissail,  dans  ce  cas,  d'une  syrin- 
gonny61ic  ccrvicale,  compliqu(ie  de  gliosarcomes  de  la  inoolle  allungcc  et  du  venlriculc 
gauche,  avec  rneiiingite,  cl  d'un  gros  gliosarcomc  sorlanl  a  Iravers  les  in6ninges  le  long, 
des  nerfs  loriibaires. 

{*)  DioMsi.  Sulla  siringomielia  bulbare.  Accad.  di  Roma,  fdvrier  1895.  —  Dkjerine  el 
Thomas.  .SV.  dn  hloL,  18'.»7.  —  Voir  au  sujet  des  lesions  bulbaircs  syringoniy61iques  {.tyriit- 
(jobulbie)  I'ouvrage  do  Schlcsingcr  (l!>02),  d6ja  cite,  oil  elles  sont  6tudi6os  avec  des  dcHails 
auxfjuels  ne  sc  pnMe  pas  le  cadre  de  ce  Iraitc. 

(')  I'lULUM'E  el  OiiERTiiUR.  .S'oc.  de  neurol.,  9  novenibrc  1899. 
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sarcomo  ncvrogliquc  do,  Cornil  cl  Ranvier,  consisLc,  on  le  sail,  en  unc  hyper- 
plasio  tie  la  nevroglie.  Celle-ci  nc  doit  point  etre  <:onsidcr6e  comnie  du  tissu 
conjonctif  ordinaire,  dont  elle  joue  le  rdle  dans  les  centres  nerveux,  mais  dont 
elle  dilTere  par  ses  reactions  speciales  et  par  son  origine  embryologique.  Elle 
est  constitute  par  des  fibrilles  et  des  cellules,  que  Ton  retrouve  dans  le  gliome. 

Celles-ci  peuvent  revfitir  les  formes  les  plus  diverses,  triangulaire,  polye- 
drique,  etc.  Leur  contenu  est  compose  d'un  protoplasma  finement  granule,  pen 
abondant.  Elles  onl  les  caract6res  habituels  des  cellules  araignees,  dont  elles 
presentent  les  nombreux  prolongemcnts.  Ceux-ci  constituent  les  fibrilles  que 
Ton  rencontre  en  abondance,  tant  dans  la  nevroglie  normale  que  dans  le 
gliome. 

Ces  fibrilles,  dont  la  direction  varie  beaucoup,  s'entre-croisent  sans  s'anasto- 
moser,  suivant  un  trajet,  tantot  rectiligne,  tantot  ondule.  Par  leur  entre-croise- 
ment,  indique  quelquefois  par  une  petite  nodosite,  elles  limitent  des  mailles 
plus  ou  moins  etroites,  renfermant  un  liquide,  des  detritus  granulcux  et  des 
fibrilles  fines.  Par  places  on  rencontre  de  petits  paquets  de  fibrilles  beaucoup 
plus  grosses,  reunies  les  unes  aux  autres,  comme  des  paquets  d'etoupc  tordue 
(Bruhl).  On  trouve  encore  dans  le  tissu  du  gliome  des  masses  r6fringentes  el 
des  amas  de  pigment  donnant  quelquefois  une  coloration  brun^tre. 

Les  vaisseaux,  plus  ou  moins  nombreux,  qui  se  rencontrent  dans  le  tissu 
morbide,  peuvent  6tre  sains  ou  alteres.  Arterioles,  veinules,  capillaires  anasto- 
moses entre  eux,  forment  un  r6seau  generalement  assez  riche,  principalement 
a  la  peripheric  du  gliome,  c'est-a-dire  dans  les  points  les  plus  eloignes  de  la 
cavite  centrale.  Quelques-uns  peuvent  donner  lieu  a  de  petits  foyers  hemor- 
ragiques  d'Ages  divers.  D'autres  occupent  le  centre  de  petiles  lacunes  separees 
les  unes  des  autres  par  du  tissu  nt^vroglique. 

Suivant  la  predominance  de  tel  ou  tel  des  elements  du  gliome,  on  donne  a  la 
lumeur  les  noms  de  :  gliome  simple  ou  neurogliome  (fibrilles),  gliosarcome  (cel- 
lules), gliome  telangiectasique  (vaisseaux).  Ces  diverses  vari6tes  peuvent  se 
trouver  reunies  sur  la  m6me  moelle. 

Schultze(')  a  decril  deux  formes  de  gliomatose  :  I'une  dite  infiltree  ou  gliose, 
qui  ne  serait  autre  chose,  suivant  Hallopeau,  qu'une  forme  de  sclerose  de  la 
substance  grise  {syringomyelia  gliosa  de  Schlesinger).  L'autre,  dite  neoplasique 
ou  gliomatose  proprement  dite,  est  caracteris6e  par  la  presence  d'une  tumeur 
pouvant  6tre  comparee  a  une  sorte  de  lige  implantee  dans  la  moelle  dans  tout 
ou  partie  de  sa  longueur.  G'est  dans  les  cas  de  ce  genre  que  la  palpation  permet 
d'en  reconnailre  la  presence,  avant  la  section  de  Forgane,  comme  nous  le 
disions  plus  haul. 

Dtveloppe  en  gtndral  dans  la  nevroglie  abondante  pcriependymaire,  le  gliome 
s'6tend  vers  la  p6riph6rie  et  en  m6me  temps  se  ramollit  a  son  centre.  On  com- 
prend  tout  de  suite  que  la  presence  d'une  cavity  centrale  n'est  pas  ntcessaire 
pour  que  la  maladie  syringomyclique  soil  constitute  (Charcot).  Les  tl6ments 
nerveux  envahis  par  le  gliome,  bien  avant  son  excavation,  sont  ttouffes,  disso- 
cits,  el  bientot  disparaissent.  Le  cylindre-axe  survit  en  general  quelque  temps 
k  la  myeline.  Les  cellules  ganglionnaires  des  cornes  anterieures,  celles  des 
colonnes  de  Clarke  s'atrophicnt,  perdent  leurs  prolongemcnts,  finisscnt  par 
disparaitre.  On  trouve  des  corps  granuleux  el  des  corpuscules  amyloides,  ceux- 

(')  ScHui.TZE.  Arch,  de  Virchoir,  l.  LXXXVII,  1882. 
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ci  en  plus  grand  nombre.  Les  sysl6mes  dc  fibres  degenercni  suivant  les  loca- 
lisations de  la  lesion,  aussi  bien  en  avant  qu'en  arri6re.  Ges  degenerations 
peuvcnt  donner  I'aspect  de  lesions  syst6matisees  de  la  substance  blanche.  Mais 
il  est  bon  de  faire  remarquer  que  celles-ci  n'existent  pas  en  tant  que  lesions 
systematiques  primitives  dans  la  syringomyelie.  Elles  ne  sont  jamais  dues  qu'a 
des  degenerescences  secondaires.  Elles  peuvent  6lre  unilalerales,  et  la  lesion 
syringomyelique  primitive  qui  leur  a  donn6  naissance  n'est  pas  toujours  facile 
k  trouver  (cas  de  BischolTswerder  :  degeneration  unilaterale  d'un  cordon  de 
Goll,  par  interruption  du  iaisceau  sensitif  au-dessus  des  noyaux  de  Goll  et  de 
Burdach  par  une  16sion  syringomy61ique  unilaterale  de  la  partie  inf6rieure  du 
bulbe(').  II  ne  I'aut  pas  oublier  que  ces  lesions  degcneratives  peuvent  donner 
lieu  k  des  modifications  dans  la  symptomatologie  de  la  maladie.  C'est  ainsi  que 
dans  le  cas  ci-dessus,  il  existait,  par  suite  de  la  degeneration  syslematique 
unilaterale  du  cordon  de  Goll,  une  abolition  complete  de  la  sensibilite  tactile 
sur  la  moitie  du  corps. 

Une  fois  que  le  tissu  de  gliose  a  donne  lieu  a  la  formation  d'une  cavite,  quel 
que  soit  d'ailleurs  le  processus  qui  a  donne  naissance  a  celle-ci,  on  trouve  a  ce 
niveau  un  certain  nombre  de  modifications  dans  sa  constitution.  La  cavite  elle- 
meme  est  plus  ou  moins  comblee  par  des  residus  de  tissu  nevroglique,  de 
matiere  amorphe,  quelquefois  par  une  sorte  de  sequestre  de  substance  medul- 
laire.  La  parol  est  formee  par  le  tassement  des  elements  du  gliome.  La  couche 
la  plus  interne,  mal  coloree,  contient  peu  de  cellules,  peu  de  vaisseaux.  Elle  n'a 
pas  de  parol  speciale  et  si  Ton  y  rencontre  quelquefois  un  revelement  plus  ou 
moins  rudimentaire  de  cellules  epitheliales,  c'est  a  Fepithelium  de  I'ependyme 
confondu  avec  la  cavite  que  Ton  a  affaire.  La  parol  est  le  plus  souvent  h6rissee 
de  papilles  dont  la  constitution,  d'apres  Hauser,  serait  de  nature  conjonctive, 
les  tractus  dont  elles  sont  formees  n'etant  que  les  vestiges  de  vaisseaux  obliteres 
dont  les  parois  seraient  soudees  entre  elles.  Au-dessus  de  cette  couche  on 
rencontre  le  tissu  n6vroglique  plus  ou  moins  abondant  et  serre,  a  fibrilles 
disposees  tant6t  irregulierement,  tantdt  concentriquement  autour  de  la  paroi. 
Dans  cette  couche,  les  vaisseaux  sont  plus  ou  moins  abondants,  alteres  pour  la 
plupart  (degenerescence  hyaline)  et  on  y  trouve  de  petits  foyers  hemorragiques 
tant  anciens  que  recents. 

Les  meninges  ont  ete  longlemps  considerees  comme  indemnes,  ainsi  que  les 
racines  rachidiennes.  II  y  aurait  lieu  cependant,  d'apres  Marinesco  (*),  dedecrire 
une  modalite  particuliere  de  syringomyelic  par  pachymeningitc,  dans  lesquelles 
les  excavations  seraient  le  resultal  de  la  compression  et  qui,  constiluant  une 
forme  anatomique  speciale,  correspondent,  dans  la  clinique,  aux  cas  decrits 
autrefois  sous  le  nom  de  pachymeningitc  hypertrophique  et  dans  lesquels  une 
phase  de  douleurs  pseudo-nevralgiques  precede  les  troubles  de  la  sensibilite  et 
I'amyotrophie.  P,ien  plus,  d'apres  Philippe  et  Oberlhur(=),  les  lesions  pachyme- 
ningitiques  ne  manqueraient  pour  ainsi  dire  jamais  dans  la  syringomyelic.  II  les 
ont  trouvees  dans  tous  les  cas  qu'ils  ont  examines  (M  cas  pris  au  hasard).  Elles 
varient  depuis  le  simple  6paississcment  jusqu'a  la  pachymeningitc  hyperlro- 
phique  la  rni(Mix  caracteHsee.  L'inlensile  de  la  lesion  meningee  n'est  pas 

(')  BisciioFFSwEiiDEn.  Sor.  (le  ncurol.  dc  J'aris,    Janvier  1902. 

{*)  Maiunesco.  Syringoiiiyclie  primilivc  el  syringomy61ie  secondairc.  Congrds  des  nlidu.  cl 
ncurol.  ft-atiriiis.  I'orihs-inx,  T)  aoi'iL  IK!)."). 
(^)  ['iiiliimm;  ol  OiiKin  iuin.  Sue.  dc  ncnrtiL,  1  (16combrc  1891). 


SYRINGOMYELIE. 


825 


toujours  en  rapport  exact  avec  celle  de  la  lesion  syringoniyeliqiie.  Toutes  deux 
paraissent  evoluer  le  plus  souvent  parallelement,  mais  sans  6tre  absolument 
li^es  Tune  a  Fautre  et  vraisemblablcment  sous  I'lnfluence  de  la  m6me  cause. 
Cettc  pachymeningite  pent  amener  une  compression  des  racines  dont  certaines 
contiennent  des  tubes  nerveux  a  un  degre  variable  de  demy6linisation. 

Un  certain  nombre  d'auteurs  limitent  a  la  gliomatosc  m6dullaire  les  lesions 
de  la  syring-omy61ic  [Schultze,  Roth  Baumler].  D'autres,  au  contraire', 
admettent  que  certains  processus  purement  intlammatoires  peuvent  donner  lieu 
a  la  formation  de  cavites  intramedullaires  (myelites  cavitaires).  D6ja,  en  1869, 
Hallopeau  avait  etudie  la  sclerose  periependymaire.  Depais  lors,  Joffroy  et 
Achard  se  sont  particulierement  attaches  a  la  demonstration  de  I'existence  de 
la  syringomyelie  par  myelite  centrale,  et  ont  fourni  plusieurs  autopsies  a  Tappui 
de  cette  maniere  de  voir  ("'').  Dans  les  cas  de  ce  genre,  les  caracteres  typiques 
du  gliome  font  defaut,  et  a  la  peripheric  du  t.issu  morbide,  la  ou  la  lesion,  k 
son  d6but,  permet  le  mieux  I'interpretation  des  alterations  anatomiques,  on 
ne  trouve  que  de  la  sclerose  diffuse.  Les  vaisseaux,  diminues  de  calibre  par 
Fepaississement  de  leur  paroi,  ne  se  prStent  plus  qua  une  irrigation  insuffi- 
sante.  D"ou  une  necrobiose  fatale  dans  les  points  oil  Fobbteration  vasculaire  est 
Ires  accenlu^e,  et  une  formation  cavitaire.  Ces  foyers  de  ramollissement  peuvent 
avoir,  pour  certains  auteurs,  une  origine  purement  vasculaire ("').  La  direction 
de  Fexcavation  serait  alors  nettement  celle  des  vaisseaux  malades,  et  cela  non 
seulement  dans  les  cas  de  ce  genre,  mais  encore  dans  les  cas  de  gliomatose, 
ou  Finfluence  des  vaisseaux  sur  la  formation  de  la  cavite  serait  plus  decisive 
que  celle  du  gliome  lui-m6me  (iMiiller  et  Meder). 

Cette  origine  inflammatoire  de  la  syringomyelie  est  loin  d'etre  admise  par 
tous;  quelques-uns  meme  la  rejettent  entierement  (Deierine  et  Thomas)  et 
rangent  les  cas  de  ce  genre  dans  la  categoric  dss  fausses  syringomyelies, 
s'appuyant  sur  ce  fait  que  la  formation  de  cavit6s  est  extr6mement  rare  dans 
les  myelites  ordinaires.  On  en  a  cependant  signale  dans  la  my61ite  syphilitique 
en  parliculier  (*)  et  dans  la  myelite  du  mal  de  Pott  sans  compression  osseuse(*). 
D'apres  Thomas  et  Hauser  les  lesions  cavitaires  d'origine  vasculaire  pure,  qui 
peuvent  d'ailleurs,  a  un  moment  donn6  de  leur  evolution,  susciter  autour  d'elles 
secondairemenl  une  reaction  nevroglique  assez  prononcee,  presenleraient  cer- 
taines dilferences  avec  les  lesions  de  syringomyelie  gliomateuse  vraie,  a  savoir 
en  ce  qui  concerne  les  premieres,  Fabsence  des  alterations  degeneratives  (deg6- 
nerescence  graisseuse  et  hyaline);  le  peu  d'intensite  relative  de  la  reaction 
n6vroglique;  le  defaut  de  progression  apparente  des  cavites  qui  sembleraient 
plutot  avoir  une  tendance  a  se  comblerC). 

A  c6te  des  cavites  de  cette  nature  on  pent  placer  celles  qui  succedent  a  un 
foyer  hemorragique  intram6dullaire  {hemaloimjelie  centrale)  d'origine  quelcon- 
que,  quelquefois  traumatique  C)  et  qui  peuvent  produire  cliniquement  Fensem- 
ble  des  symptOmes  de  la  syringomyelie  d'une  fagon  tellement  identique,  que  le 

(')  RoTii.  Arch,  de  neiiroL,  1887-1888. 

(*)  JoKi-noY  et  Achard.  Arrh.  de  pluisiul.,  1887,  p.  AGS:  Arch,  de  inrd.  exper.  et  d'annt.  path., 
1891,  p.  90.  ' 

MitLLF-f!  el  Meder.  Zeilsch.  f.  Idin.  Med.,  1895.  Bd  XXVIII. 
(*)  Japiia.  Deul.  mcd.  Woch.,  11  mai  1899. 
(■')  Thomas  ct  Mauser.  Revue  neurol.,  1901,  n"  5. 

Thomas  et  IIauser.  Revue  neurol.,  1902,  p.  957. 
(")  Spillee?.  Intern,  mcd.  magaz,  1896,  n"  5. 
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diagnostic  de  la  nature  de  la  lesion  n'est  possible  qu'a  raulopsie(').  C'est  la 
thcorie  hematomyelogene  de  la  syringomeylie,  soutenue  d6s Tabord  par  Minor(''). 
Dans  ces  cas  rexamexi  rcv61e  I'existence  d'un  ancien  foyer  hemorragique  carac- 
terise  par  la  presence  de  pigment  sanguin  dans  la  cavite  ou  sa  paroi. 

Mais  \h  ne  se  bornent  pas  les  causes  qui  peuvenl  donner  naissancc  a  la 
formation  de  cavites  dans  I'int^rieur  de  la  moelle.  Pour  certains  auteurs,  les 
cas  de  dilatation  simple  du  canal  central,  d'hydroniyelie  pure  devraient  entrer 
dans  le  cadre  de  la  syringomy^lie.  Alors  la  cavite  intrameduUaire  ne  pr6sente 
plus  du  tout  le  m6me  aspect  que  dans  les  fails  6tudi6s  prec6demment.  Dans  les 
cas  les  plus  simples  elle  est  arrondie,  plus  ou  moins  r6gulierement,  envoyant 
^a  et  1^  de  petits  diverticules  qui  p6n6trent  peu  profondement  la  substance  de 
la  moelle.  La  dilatation  n'occupe  pas  necessairement  toute  la  hauteur  de  I'or- 
gane;  mais  au-dessus  et  au-dessous  d'elle  le  canal  central  est  plus  ou  moins 
d^forme.  La  paroi  de  la  cavit6  est  tapissee  interieurement  par  des  cellules 
^pitheliales,  au-dessous  desquelles  on  rencontre  une  couche  de  tissu  n6vro* 
glique  plus  ou  moins  tasse. 

Les  16sions  peuvent  s'arrSter  la.  Mais  souvent  aussi  la  reaction  nevroglique 
autour  de  la  dilatation  se  prononce  d'une  fagon  plus  accentuee,  jusqu'^i  donner 
naissance  a  la  formation  d'une  v6ritable  gliose  entourant  la  cavit6.  Selon 
Schlesinger,  qui  les  etudie  sous  la  rubrique  de  «  formes  de  transition  entre 
Fhydromyelie  pure  et  la  syringomyelic  gliomateuse  »,  les  cas  de  cette  espece 
seraient  les  plus  nombreux  et  ce  serait  a  ce  groupe  qu'on  devrait  rattacher  la 
majority  des  cas  de  syringomyelic. 

Dans  cette  derniere  classe,  du  type  d'hydromyelie  pure,  le  m6canisme  de 
formation  de  la  cavite  serait,  d'aprfes  certains  auteurs,  le  suivant  —  et  ici  nous 
arrivons  la  theorie,  dite  mecanique,  de  la  syringomyelic.  II  est  certain  que  le 
canal  central  pent  se  dilater  ou  m6me  se  creuser  de  cavites  au-dessus  de  lesions 
par  compression  de  la  moelle,  soit  traumatiques,  soit  pathologiques  {') 
(Hoffmann,  Schlesinger,  Dejerine),  soit  exp6rimentales  (Kronthal)(').  H  est  tout 
naturel  d'incriminer  dans  le  mode  de  formation  de  ces  cavit6s  les  troubles  de  la 
circulation  et  de  la  pression  sanguines.  II  en  est  de  m6me  dans  les  cas  ou  la 
syringomyelic  coexiste  avec  de  volumineuses  tumeurs  de  I'encephale  (Lan- 
ghans)(=^).  Lorsque  ces  dilatations  deviennent  persistantes,  la  syringomy61ie  se 
trouve  constituee.  La  pression  du  liquide  cephalo-rachidien  ^  Tintcn-ieur  du 
canal  central  pent,  elle  aussi,  subir  des  modifications  plus  ou  moins  grandes,  et 
le  resultat  de  l  augmentation  de  pression  est  la  dilatation  du  canal  (coexistence 
fr^quente  de  rhydromy^lie  et  de  I'hydrocephalie). 

Enfin  pour  d  autres  auteurs  la  syringomyelic  serait  une  maladie  d  origine 
primitivement  inflammatoire  et  aurait  son  debut  dans  une  alteration  de  Tepithe- 
liumdu  canal  central  {ependymite  chronicjue  progressive;  syringomyelie  primi- 
tive de  MarinescoC).  Autour  de  la  16sion  de  I'ependyme  se  produit  cons6cutive- 
ment  une  hypcrplasie  periependymaire  (gliose),  uniqucment  aux  dopens  de 

(')  ScHUi-TZE.  Dcul.  Zcita.  f.  Ncrvenheillc,  VIII,  f.  1  el  2. 

(^)  Minor.  Deul.  Zeits.  f.  Ncrvenheilk.,  ISOS.  —  Arch.  f.  Psych.,  ISOO,  2«.  1.  —  Zeds.  /.  Mm. 
Med.,  w.m. 

(•')  Ohlowsky.  Sue.  de  neurol.  el  de  psych,  de  Mo.<icou,  28  novcmbre  1897.  —  Arch,  de  neurol., 
18'J8,  ri"  33. 
(*)  KitONTiiAL.  Neurol.  Cenlralbl.,  1883. 
(»)  Lanoiians.  Virchaiv's  Arch..  13<1  LXIV  cl  LXXXV. 

(")  Maiunkhco.  Congrds  des  ali&n.  el  neur,  fran^aia.  Bordeaux,  5  aoiU  1805. 
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repitheliiim  du  canal,  suivant  les  uns  (Hoffmann,  SchulLze,  Babes),  suivant 
d'autres  aux  depens  de  tons  les  el6menls  do  la  parol  syringomyelique  (Bischoffs- 
werder)  (')•  Cette  inlerpretaLion  ne  convient  peuL-6Lre  pas  a  la  totalile  des  cas 
de  syringomyelic.  Mais  il  est  probable  qu'elle  pent  6Lre  invoquce  dans  la 
majorile.  D  apres  Hauser(*)  ceUe  affecLion,  doni  les  lesions  portent  sur  tons  les 
elements  constilutifs  de  la  moelle  :  nevroglie,  fibres  nerveuses,  vaisseaux,  tissu 
conjonctif,  n'a  aucun  caract6re  sp^cifique.  Elle  evolue  par  un  processus  irritatif 
et  destructif,  pouvant  se  greffer  sur  des  lesions  ant6rieures  d'hydromy61ie 
cong6nitale  ou  d'hematomyelie  accidentelle,  lesquelles  sont  loin  d'etre  la  r^gle. 
Selon  lui,  le  canal  central  serait  vraisemblablement  la  voie  d'apport  d'un 
element  morbide,  qui  serait  la  vraie  cause  et  produirait  des  r^sultats  d'autant 
plus  facilement  que  les  tissus  sont  mieux  prepares  (h6matomyelie,  hydro- 
myelie).  Mais  cet  element  etiologique  est  encore  inconnu. 

Plusieurs  auteurs  ont  signale  la  presence  de  nevromes  dans  les  moelles  syrin- 


FiG. 273.  —  Nevromes  dans  la  syringomyelie.  — A,  c6le  gauche.  —  B,  cole  droit;  —  a,  cavite  syringomye- 
lique;  —  b,  tissu  gliomateux  et  d6gener6;  —  c,  t6le  de  la  corne  antcrieure;  —  d,  nevromes  anlerieurs; 
—  e,  nevromes  posterieurs  ;  —  f,  nevrome  sous-pie-merien ;  —  g,  cordon  de  Goll  droit,  en  grande  partie 
deg6nere  (d'apres  Bisciiofl'swerder). 


gomyeliques  (Raymond,  Schlesinger,  Seybel,  Heverroch,  Bischoffswerder  (^), 
Hauser),  on  les  a  trouv6s  surtout  dans  la  region  cervicale  de  la  moelle,  ce  sont 
de  petits  nodules  microscopiques,  arrondis,  nettement  d^limites,  compos6s  de 
fibres  nerveuses  plus  ou  moins  sinueuses,  disposees  en  faisceaux  ou  en  paquets. 
Quelques-uns  d'entre  eux  ont  a  leur  centre  un  vaisseau;  d'autres  au  contraire 
en  sont  depourvus.  Ces  nodules,  distincts  et  bien  delimites,  predominent  gen6- 
ralement  dans  la  moitie  ant6rieure  de  la  moelle. 

A  cdt6  de  ces  nevromes  distincts  on  a  signale  une  veritable  transformation 
nevromateuse  de  certaines  parties  de  la  moelle  (Bischoffswerder),  avec  des 
nodules  distincts  de  place  en  place,  due  a  la  proliferation  des  fibres  nerveuses 
en  une  region  donn6e,  sans  que  le  trajet  general  vertical  de  la  fibre  en  soit 
trouble.  G'est  surtout  au  niveau  des  cordons  post6rieurs  que  cette  lesion  a  et6 
signalee. 

(*}  Bischoffswerder.  Thfese  de  Paris,  1902. 
(*)  Hauser.  Thfese  dc  Paris,  1901. 

(')  Bischoffswerder.  Conlribulion  a  I'olude  de  ranaLomie  palhologique  de  la  syrini?o- 
myelie;  n6vromes  inlrarn6dullaires.  These  de  Paris,  1902,  eL  Soc.  de  neural,  de  Paris,  lOof. 
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Ces  lesions  nevromateuses  seraienL  dues,  suivanl  Raymond,  au  travail  de 
regeneration  des  fibres  nerveuses,  suivant  Schlesinger  Tirritalion  locale.  II  est 
possible  que  les  nevromes  contenant  des  vaisseaux,  ainsi  que  la  transformation 
n6vromateuse,  soient  dus  k  une  cause  irritative  et  que  ceux  qui  en  sont  d6pour- 
vus  soient  le  resultat  de  la  regeneration  des  fibres  (BischolVswerdcr). 

JolVroy  et  Achard,  Gombault  et  Philippe,  Hoffmann,  et  d'autres  ont  constate 
chez  les  syringomyeiiques  des  lesions  des  nerfs  peripheriques.  Mais  ces  lesions 
sont  secondaires  a  celles  de  la  moelle  et  peuvent  Stre  consider6es  comme  un 
ti'ouble  trophique  d'origine  medullaire,  tout  comme  les  alterations  musculaires, 
osseuses  ou  cutanees. 


Symptomatologie.  —  On  a  divise  les  symptdmes  de  la  syringomyelic, 
d'apres  le  rapport  entre  ceux-ci  et  la  localisation  des  lesions,  en  symptdmes 


Fig.  270.  —  Coupe  d'un  n6vrome.  —  a,  faisceau  de  fibres  a  myeline  dirigees  horizonlalemenl:  —  e,  fibre  a 
myeline  fragmenlee;  —  c,  fibres  decoIor6es;  —  d,  coupe  Iransversale  d'une  fibre  nerveuse  (d'apres 
Bischoffswerder). 


intrinseques  et  extrinseques,  poliomyeliques  et  leucomyeiiques  anterieurs, 
medians  et  posterieurs  (Charcot).  Mais  il  semble  preferable,  en  raison  del'incer- 
litude  ou  Ton  se  trouve  encore  aujourd'hui  relativement  a  certaines  localisa- 
tions medullaires,  de  ne  pas  recourir  a  une  tentative  peut-Stre  prematuree  de 
classification  bas6e  sur  I'anatomie  et  de  se  borner  k  une  simple  nomenclature, 
dans  laquelle  il  sera  d'ailleurs  plus  facile  de  grouper  les  phenomenes  morbides. 
Un  certain  nombre  de  sympt6mos  (amyotrophic,  troubles  de  la  scnsibiHle,  trou- 
bles trophiques)  constituent  par  leur  r6union  un  ensemble  caractoristique,  dont 
la  reunion  pourrait  porter  le  nom  de  syndrome  syringomyelique,  que  Ton  reserve 
cepondant  qnelquofois  aux  seuls  troubles  de  la  sensibilitc. 

Atrophia  musculaire.  —  La  lesion  syringomyeiiquc  des  cornes  anierieures 
de  la  substance  grise  medullaire  se  traduit  cliniciuemcnt,  comme  les  lesions 
vulgaires  de  ces  parties,  par  Valropliie  mii>iculaire.  II  est  bon  de  du*e  tout 
d'abord  qu'olle  pent  manquer  dans  certains  cas  et  dans  cortainos  formes  de  la 
maladie.  Mais  son  absence  complete  doit  (Hre  consideree  coinnic  relativement 
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rare.  L'amyolrophio  syringomyelique  se  manil'este  sous  differenles  formes.  Une 
cles  plus  IVequenles  est  la  forme  elite  forme  de  Duchenne-Aran.  II  est  bien 
vraisomblable  que  nombre  de  cas  autrefois  compris  dans  le  cadre  de  Tatrophie 
musculaire  progressive  de  Duchenne  doivent  aujourd'hui  rentrer  dans  celui  de 
la  syringomyelie.  La  nature  de  Talrophie,  son  Evolution,  sont  en  eflet  la 
plupart  du  temps  analogues,  sinon  identiques.  Le  debut  se  fait  par  les  Eminen- 
ces thenar  et  hypothcnar,  soit  d'un  seul  c6te,  soit  symetriqucment,  tanlot 
d'emblee,  tanldt  au  bout  d'un  temps  plus  ou  moins  long.  Elle  envahit  ensuitc 
les  avant-bras,  puis  les  bras,  mais  a  un  degre  beaucoup  moindre  en  general. 
La  predominance  de  Tatrophie  dans  tel  ou  tel  groupe  de  muscles  dont  Tin- 
nervation  depend  d"un  ou  plusieurs  nerfs  differents  donne  lieu  aux  deforma- 
tions connues.  II  n'est  pas  rare  de  rencontrer  la  f/ri/fe  cub'dale  (Schlesinger). 
La  main  de  singe,  au  contraire,  due  a  la  paralysie  du  nerf  median,  est  beaucoup 
moins  fr^quente.  La  main  de  predicatcitr,  decrile  par  Charcot  et  Joffroy  dans  la 
pachymeningite  cervicale  hypertrophique,  est  au  contraire  tr6s  souvent 
observee. 

Tout  pent  s'arr6ter  la,  soit  definitivement,  soit  temporairement,  et,  dans  cc 
dernier  cas,  on  voit,  aprcs  un  temps  plus  ou  moins  long,  la  16sion  envahir  les 
muscles  de  la  ceinture  scapulaire  (pectoral,  deltoUle,  sus  et  sous-epineux)  et 
ceux  du  tronc  (muscles  intercostaux,  abdominaux,  des  goutti6res  vertebrales). 
Dans  quelques  cas  la  maladie  pent  debuler  d'emblee  par  les  muscles  de  la 
ceinture  scapulaire  et  simuler  la  forme  scapulo-humerale  de  la  myopathic  pro- 
gressive [Brissaud,  Schlesinger,  Dejerine  et  Thomas  (')]. 

Les  membres  inferieurs  ne  paraissent  pas,  malgrE  I'assertion  de  Wichmann, 
6tre  pris  plus  frequemment  que  les  membres  superieurs,  bien  au  contraire. 
Lorsq-.i'ils  participent  a  I'amyotrophie,  celle-ci  y  suit  g^nEralement  la  m6mc 
marche  que  dans  la  maladie  de  Duchcnne-Aran.  Les  muscles  les  plus  frequem- 
ment atteinls  sont  ceux  du  niollet,  les  peroniers,  le  quadriceps  femoral,  les 
adducteurs  de  la  cuisse,  les  extenseurs  du  pied.  De  I'atrophie  resultent  certai- 
nes  deformations,  pieds  bots,  varus  ou  equin,  independants  de  tons  troubles 
trophiques  osseux  ou  articulaircs.  Rarenient  les  membres  inferieurs  sont  pris 
les  premiers.  L'amyotrophie  pent  quelquefois  passer  des  membres  superieurs  a 
eux,  en  respectant  les  muscles  du  tronc.  L'impotence  complete,  une  veritable 
paraplegic,  en  resulte  quelquefois. 

La  face  est  presque  toujours  indemne.  On  connait  cependant  un  certain 
nombre  de  cas  averes  dans  lesquels  elle  a  participe  a  la  lesion,  mais  ils  sont 
relativemenl  tr6s  pen  nombreux  (Westphal,  Schultze,  Grasset,  Starr,  Chabanne, 
RaichHne)  {^). 

Qu'clle  soit  generalisee,  ce  qui  est  pen  frequent,  ou  localisee,  soit  isolement, 
soit  symetriqucment,  a  un  membre  ou  a  un  segment  de  membre,  latrophic 
musculaire  presentc  toujours  les  m6mes  caracteres,  qui  sont  ceux  de  l'amyo- 
trophie d'origine  medullaire.  L'existence  des  tremblements  ou  secousses  fibril- 
laires  est  la  r6glc. 

Quant  aux  reactions  61ectriques  des  muscles  atrophies,  ce  n'est  point  surclles 
qu'il  faudra  compter  pour  etablir  le  diagnostic.  A  peine  pcut-on  dire  qu'on  n'y 

(')  Dkjkiune  cl  Thomas.  Soc.  de  biul.,  1897. 

(*)  RAiciiLiiNE.  ConlribuUon  k  i'cLude  cliniquc  de  la  syringomyelie;  sm-  un  cas  do  svrin£,'o- 
OTy61ie  avec  manifestations  bulbaircs;.  Thfese  de  Paris.  1892.  (On  trouvera  dans  ce'lravail 
1  expose  et  la  discussion  dc  tous  les  cas  dans  lesquels  a  6le  constat6e  la  paralysie  faciale.j 
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trouve  pas  avcc  la  mCmo  regulariLe  que  clans  le  cas  d'alrophic  d'origine  iK'ivri- 
tique,  la  reaction  dc  degenerescence.  II  semblc  d  aillcurs  que  cc  signeait  perdu 
considerablement  de  la  valeur  diagnostique  qu'on  lui  a  longlemps  allribu^e, 
depuis  qu'on  I'a  renconlr6  dans  des  aflcctions  purement  musculaires  (paralysie 
pseudo-hypertrophique)  eL  qu'on  a  constate  son  absence  dans  des  amyotrophies 
nerveuses  arrivees  a  leur  dernier  degre. 

A  tilre  de  ph6nom6ne  tr6s  rare,  on  a  note  la  myotomie  de  certains  mus- 
cles ('). 

On  a  longtemps  attribue  k  I'amyotrophie  syringomyelique  une  disposition 
segmentaire,  I'a  trophic  envahissant  les  mcmbres  par  segments  successifs  de  la 
peripheric  vers  le  centre.  II  semble  aujourd'hui,  au  moins  pour  certains  auteurs, 
demontre  qu'elle  affecte  au  contraire  la  topograpliie  radiculaire 

Troubles  divers  de  la  motilit6.  —  Paralysies.  —  Elles  s'observent  dans  la 
syringomycilie.  Brusques,  sous  forme  hemiplegique,  monoplegique  ou  parapl6- 
gique,  elles  sont  rares  et  sont  plut6t  des  complications  resultant  d'hemorra- 
gies  intramedullaires.  Progressives,  elles  s'accompagnent  g^neralement  de 
spasme,  avcc  exageration  des  reflexes.  La  paraplegic  spasmodique  est  un  sym- 
ptome  frequent. 

Les  contractures  ne  sont  pas  souvent  trfes  accentii^es.  Mais  il  existe  une  forme 
de  la  maladie  dans  laquelle  elles  jouent  un  role  predominant,  a  tel  point  que 
Ton  a  pu  decrire  une  forme  spasmodique  de  la  syringomyelic  (^).  Dans  ces 
cas  la  contracture  existe,  tr6s  intense,  aux  quatre  mcmbres  et  au  tronc.  Le 
malade  se  presente  le  dos  courbe,  la  t6te  enfonc6e  entre  les  deux  epaules,  qui 
sont  projetees  en  avant,  raide  comme  un  paralytique  agitant.  Les  trois  derniers 
doigts  sont  serr6s  dans  la  paume  de  la  main,  les  deux  premiers  ayant  con- 
serve leur  motilite,  forment  une  sorte  de  pince.  Les  troubles  moteurs  sont 
plutot  dus  au  spasme  qu'a  I'atrophie  musculaire. 

Quelques  auteurs  ont  signale  le  tremblement  (Bruhl).  A  ce  point  de  vue  il  faul 
bien  distinguer  le  tremblement  v6ritable  de  celui  qui  pent  resulter  de  secousses 
fibrillaires  frequentes  et  intenses.  Celui-ci  pent  se  rencontrer  normalement 
chez  les  syringomyeliques ;  le  tremblement  vrai,  au  contraire,  ne  constitue  pas, 
a  proprement  parler,  un  signe  regulier  de  la  maladie.  Lorsqu'il  existe,  il  pent 
revStir  la  forme  intentionnelle,  comme  dans  la  sclerose  en  plaques,  et  ne  se 
manifester  qu'^i  I'occasion  des  mouvements  volontaires. 

On  a  egalement  nott;,  titre  de  symptdmes  rares,  les  mouvements  chorei- 
formes  (Schlesinger),  des  mouvements  rythm6s  des  doigts  (Marinesco). 

La  lesion  des  cordons  posterieurs  pent  donner  naissance  la  production  de 
sympt6me.->  labetiques  (*)  :  incoordination  motrice,  signe  de  Romberg,  douleurs 
fulgurantes,  abolition  des  reflexes  patellaires.  II  est  rare  que  ces  phenomenes 
predominent  sur  les  autres,  qui  sont  plus  caract6ristiques,  au  point  de  les  mas- 
quer, lis  nesont  d'ailleurs  pas  toujours  generalises. 

Reflexes.  —  II  n'y  a  pas  de  regie  absolue  en  ce  qui  concerne  I'eial  des  reflexes 
dans  la  syringomyelic.  Etantdonnee la  frequence  de  la  16sion  des  faisccaux  pyra- 
midaux,  on  rencontre  le  plus  souvent  I'cxageration  des  reflexes  tendineux.  Aux 

(')  Rydai-kine.  Soc.  de  psych,  de  Saint-Pdlevsbourtj,  avril  18015. 

(*)  Bm.ssAi;i>.  Scmaine  mM.,  1896,  p.  I'it).  —  Huet  et  Gestan.  Soc.  dc  neura/.,  5  decembre 
1001,  fit  Heoue  neural.,  lOO'i,  p.  1.  —  Dejeiune.  Seineiologie  da  si/.ileme  nervettx  in  Traitd  de 
palhnlogie  ridncrulc.  dc  Hoiicli/ird,  t.  V,  p.  065  el  suiv. 

(^)  GciLLAiN.  Thfesc  <le  I'ari.s,  lOO'i. 

(♦)  Mann  (Ludw.).  Deul.  Arrh.  f.  klin.  Med.,  1802,  I.  L. 
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membres  infericurs,  celle-ci  so  manit'estc  au  niveau  du  tendon  rotulicn  et  du 
tendon  d'Achille  et  s'accompag-ne  fr^quemmenl  de  la  trepidation  6pileptoide  du 
pied.  Aux  membres  sup6rieurs,  le  sympt6me  s'observe  tanl  que  I'alrophie  mus- 
culaire  n'est  pas  complete.  L'exageration  des  reflexes,  aux  quatre  membres,  est 
rarement  ^out    fait  symetrique. 

Mais  il  existe  des  cas  dans  lesquels  on  ne  constate  pas  de  modification  des 
rellexes  tendineux.  Dans  d'autres,  au  contraire,  on  se  trouve  en  presence  de 
leur  abolition.  Cette  derni^re  Eventuality  se  pr^sente  dans  les  cas  ou  la  lesion  a 
atteint  les  cordons  posterieurs,  et  pent  s'accompagner  des  phenomenes  tab6ti- 
ques  dont  nous  parlions  plus  haut.  Mais  la  encore  la  sym6trie  n'est  nullement 
necessaire.  Ainsi  on  a  pu  observer  d'un  c6te  I'abolition  du  r^flexe patellaire  etdu 
cdt(^  oppose  nonseulemenl  sa  conservation,  mais  m6me  son  exageration  (Bruhl). 

Les  reflexes  cutanes  seront  egalement  exag6res  le  plus  souvent  (reflexes  abdo- 
minal, plantaire,  cremasterien).  lis  disparaissent  lorsque  la  sensibilite  disparait 
ou  diminue  dans  les  points  dont  I'excitation  les  produit  normalement. 

Troubles  de  la  sensibilit6.  —  lis  consistent  en  troubles  objectifs  de  la  sensi- 
bility tout  a  fait  particuliers,  que  Ton  pourrait  considerer  d'une  fagon  gene- 
rale,  bien  qu'ils  se  rencontrenl,  rarement  il  est  vrai,  dans  quelques  affections 
nerveuses  (*),  comme  caract6ristiques  de  la  syringomy61ie.  Ces  troubles,  aux- 
quels  Charcot  a  donnE  le  nom  de  dissociation  syringomyelique  de  la  sensibilite, 
sont  :  1°  la  lliermo-anestliesie,  2°  Vanalgesie,  coincidant  avec  la  conservation  de 
la  sensibilite  tactile. 

I"  Thernio-anesthesie.  —  EUe  pent  6tre  tr6s  precoce,  et  il  arrive  fr^quemment 
de  rencontrer,  chez  les  syringomyeliques,  des  cicatrices  de  brtilures  quelquefois 
tres  anciennes,  qu'ils  se  rappellent  fort  bien  avoir  et6  complelement  indolores. 
Plus  rarement  elle  n'apparatt  qu'assez  tard,  lorsque  la  substance  grise  m6diane 
est  restee  longtemps  indemne  (Dejerine  et  Thomas). 

Souvent  elle  estignoree  des  malades,  lorsque  pareils  incidents  ne  se  sont  pas 
produits,  a  cause  de  la  conservation  de  la  sensibility  tactile.  On  la  decile  ^rosso 
modo  par  I'application  sur  la  peau  de  corps  chauds  et  froids  (glace),  mais  il 
est  n6cessaire,  en  bonne  pratique,  de  I'etudier  plus  finement  a  I'aide  d'instru- 
ments  dits  thermo-esthesiometres.  Le  plus  simple  de  ces  instruments,  dont  il  a 
ete  construit  un  bon  nombre,  est  celui  qui  consiste  en  un  thermomytre  de  sur- 
face, dont  le  reservoir  est  inclus  dans  un  manchon  metallique  rempli  de  limaille 
de  cuivre  destinee  a  conserver  plus  longtemps  la  temperature  a  laquelle  on  le 
porte  en  I'exposant  a  la  flamme  d'une  lampe  a  alcool.  A  defaut  de  cet  eslhesio- 
metre,  on  pent  se  servir  d'un  petit  ballon  de  verre,  muni  d'un  bouchon  perfore 
dans  lequel  passe  un  thermometre,  et  rempli  a  demi  d'un  liquide  quelconque 
(Bruhl). 

La  thermo-anesthesie  peut6tre  absolue,  lorsque  par  exemple  le  malade  ne  per- 
roit  pas  autre  chose  qu'une  sensation  de  contact,  quand  on  lui  applique  sur  la 
peau  un  morceau  de  glace  ou  un  corps  porte  h  une  temperature  de  60  a  80  degr^s 
(manche  de  cuiller,  abaisse-langue,  fortement  chauffes).  Mais  il  est  loin  d'en 
(Hre  toujours  ainsi,  et  il  serait  absurde  d'6carter  le  diagnostic  de  syringomyelic, 
lorsque  pareille  thermo-anesth6sie  n'existe  pas.  Elle  est  en  elTet  le  plus  souvent 
relative  et  c'est  pour  cette  raison  que  le  thermo-esthesiomytre  est  un  instru- 
ment indispensable  de  clinique  journaliyre. 

(')  Cailf.et.  I^tude  sur  les  troubles  de  la  sensibilite  dans  les  afTections  nerveuses  (di.sso- 
cialion  syringomyelique).  These  de  Paris,  181(1. 
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Suivant  Roth,  tout  individu  qui  nc  distingue  pas  une  difference  de  tempera- 
ture de  5  degres  serait  atteint  d'un  trouble  de  la  sensibilite  tliermique.  Sans 
aller  aussi  loin  dans  la  d61icatesse  de  Fappreciation  de  la  thermo-esth6sie,  il  est 
indispensable,  surtout  dans  les  cas  difficiles  et  douteux,  de  multiplier  les  exa- 
mens  avec  des  differences  de  temperature  relativement  laibles,  principalement 
dans  les  temperatures  moyennes  (30  a  60  degres).  Souvent  en  effet  le  trouble 
thermo-anesthesique  ne  sera  r6vele  que  de  cette  maniere.  Mais  il  I'aut  aussi  tenir 
grandement  compte  des  difKrences  suivant  les  individus,  dont  la  finesse  d'ap- 
pre^ciation  varie  selon  chacun  d'eux  et  suivant  les  regions  (').  Tandis  que  les 
parties  les  plus  sensibles  (doigts)  peuvent  percevoir  des  differences  de  deux 
einquifemesde  degr6  (Weber),  il  en  sera  tout  autrement  pour  certaines  autres. 
En  outre,  les  distinctions  fines  ne  sont  possibles  que  dans  les  temperatures 
moyennes;  dans  les  hautes  temperatures,  la  sensation,  a  10  degres  pres  ou 
mSme  davantage,  n'est  que  douloureuse.  Enfin  il  est  bon  de  se  souvenir  que 
certaines  temperatures  relativement  peu  elevees  sont  appreciables  dans  certains 
points  sensibles  (doigts),  bien  que  deja  simplement  douloureuses  en  certains 
autres  (dos,  thorax)  (-).  Ge  dernier  phenomene  merite  d'etre  note  en  ce  sens  que 
quelquefois  la  perversion  du  sens  thermique  se  manifeste  par  un  certain  degre 
d'hyperesthesie. 

Le  trouble  de  la  sensibilite  au  froid,  plus  difficilement  appreciable,  a  cause 
de  la  difficulte  materielle  d'obtenir  des  series  de  temperatures  differentes  au- 
dessous  de  la  temperature  ambiante,  est  en  general  superposable  au  trouble  de 
la  sensibilite  a  la  chaleur,  mais  non  d'une  I'aQon  absolue. 

On  rencontre  quelquefois  une  sorte  de  perversion  du  sens  thermique  :  le  chaud 
parait  froid  et  le  froid  parait  chaud.  J'ai  pu  constater  ce  phenomene  chez  un 
malade  qVii  portait  sur  diverses  parties  du  corps  la  dissociation  syringomyeiique 
ordinaire  et  presentait  au  niveau  de  la  paroi  abdominale  anterieure  une  sem- 
blable  perversion. 

La  thermoanesthesie  se  rencontre  le  plus  souvent  au  niveau  des  membres 
superieurs  et  du  tronc.  Elle  est  d'ailleurs  loin  d'etre  rare  aux  membres  inlerieurs. 
Tres  rarement  generalisee,  elle  se  presente  quelquefois  sous  une  forme  absolu- 
ment  .symetrique  de  chaque  c6te.  Dans  d'autres  faits,  elle  peut  6tre  unilaterale, 
soit  aux  membres,  soit  au  tronc  et  dans  ce  dernier  cas  on  I'a  vue  se  distribuer 
en  maniere  de  demi-ceinture,  comme  le  zona  (^),  ou  bien  se  presenter  sous  la 
forme  hemipiegique.  Lorsqu'elleaffecte  cette  derniere  modalite,  les  phenomenes 
sensitifs  peuvent  etre  croises  avec  les  alterations  de  la  molilite  et  alors  on  se 
trouve  en  presence  du  syndrome  de  Brown-Sequard  (').  Mais  ces  modes  de  dis- 
tribution des  troubles  sensitifs  sont  a  vrai  dire  exceptionnels.  Dans  rimmense 
majorite  des  faits  ils  se  distribuent  suivant  un  mode  toujours  le  meme.  Nous 
reviendrons  plus  loin  sur  ce  sujet. 

Au  point  de  vue  de  revolution,  la  thermoanesthesie  ne  consiste  en  general 
au  debut  qu'en  erreurs  plus  ou  moins  legeres  dans  Fappreciation  des  tempera- 

(')  Riley.  A  study  of  llic  Icmpcrature  sense.  Journ.  of  new.  and  menl.  t/ts.,  soplcnibrc 
1X94.  Ce  travail  est  une  etude  iiMcressante  et  luirmtieusc  de  la  seiisil)ilili'(  relative  au  chaud 
(it  au  froid  des  diverses  |)arties  dn  corps  divise  en  (piinzc  regions  dilTcrentes. 

(*)  Lkegaaiu).  Ueber  eine  Mcthode  zur  Hcstiminung  des  Tcmperatursinnos  aiii  Ki-.uiKcn- 
bett.  Dcut.  Arch.  f.  klin.  Med.,  1891,  Bd  48,  H.  3  und  4,-  p.  207. 

('•)  AciiARD.  Syringomyelie  avec  amyotrophie  du  type  Duchenne-Aran  et  aiiosllifsic  eii 
hande  zosloroide  sur  le  tronc.  (Inz^  hchd.,  1800,  p.  T>M. 
IlKNNEnERO.  Arch.  f.  I'syrh.,  t.  XXXIII. 
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lures.  Mais,  d'apros  Rolh,  Landois  et  Mosler,  cllc  presenle  Loujours  une  tendance 
envahissante  remarquable,  pour  aboutir  en  fin  do  comple  a  une  v^rilable 
anesthesie  thermique  absolue. 

2"  Analgesic.  —  Elle  esl  souvent  complt'le  lorsqu'une  excitation  qui  devrait 
produire  la  plus  vivo  douleur  est  pergue  simplement  comme  contact.  Mais  elle 
peut  6tre  aussi  relative,  c'est-a-dire  que  le  malade  ne  ressent  qu'une  douleur 
attenuec,  comparalivement  a  Telat  normal  ou  a  la  sensation  perdue  en  un  point 
symetrique  de  son  corps  a  la  suite  d'une  excitation  d'intensite  6gale. 

Elle  est  quelquefois  tres  profonde,  au  point  que  Ton  peut  ouvrir  des  abc6s, 
percer  des  panaris,  sans  que  le  malade  accuse  la  moindre  sensation  douloureuse. 

Comme  distribution,  elle  est  gen6ralement  superposable  a  la  thermo- 
anesthesie.  Mais  il  peut  se  faire  qu  il  n'cn  soit  pas  exactement  ainsi  chez  cer- 
tains malades. 

Quelquefois  on  pent,  a  la  place  de  I'anesth^sie,  rencontrer  Tbyperesth^sie, 
mais  ce  phenomene  parait  etre  exceptionnel. 

D'apres  Max  Egger  ('),  le  retard  dans  les  perceptions  douloureuses  et  ther- 
miques,  qui  avait  etc  consid6r6  jusqu'a  present  comme  rare,  serait  au  contraire 
frequent.  II  Faurait  rencontre  9  fois  sur  10  cas  de  syring-omy61ie.  Pour  trouver 
ce  retard  il  faut  r6peter  les  piqfires  un  grand  nombre  de  fois:  il  c6de  alors  a 
cette  sommation.  La  raison  pour  laquelle  il  aurait  pu  souvent  passer  inapergu, 
c'est  qu'il  peut  6tre  considerable  :  dans  trois  cas  d'Egger,  il  variait  d'une  demi- 
heure  a  trois  heures. 

5°  Conservation  de  la  sensibilite  tactile.  —  En  regie  generale,  la  sensibilite  au 
contact  reste  indemne  et  est  la  m6me  sur  les  parties  saines  aussi  bien  que  sur 
les  parties  thermo-aneslh6siques  et  analgesiques.  Cependant  il  est  possible  de 
rencontrer  quelquefois  au  niveau  de  ces  dernieres  un  certain  degr6  d'hypo- 
esthesie  tactile,  consistant  dans  la  deviation  ou  la  disparition  de  Fappreciation 
du  contact  simple,  de  la  pression  tactile,  des  pressions  tactiles  simultan6es,  des 
pressions  tactiles  successives,  du  relief  et  de  la  perception  tactile  des  liquides('). 

L'anesthesie  absolue  doit  6tre  consideree  comme  beaucoup  plus  rare.  Sans 
parler  des  cas  oil  elle  6tait  due  a  des  complications  ou  des  associations  d'autres 
affections  6trang6res  a  la  syringomyelic,  elle  a  cependant  6te  constatee  un  cer- 
tain nombre  de  fois  (")  et  dans  quelques-uns  de  ces  cas,  il  a  et6  possible  de 
demontrer  par  I'examen  microscopique  la  presence  de  lesions  de  la  substance 
blanche  ou  grise  postcrieure  de  la  moelle  (^).  Lorsqu'elle  existe  tres  developpee 
et  en  particulier  sous  forme  hemiplegique,  il  faut  songer  a  I'association  de  la 
syringomyelic  et  de  I'hysterie. 

On  a  not6  6galement  des  alterations  de  la  sensibilite  a  la  pression  soit  super- 
ficielle,  soit  profonde  (Schlesinger).  des  troubles  du  sens  musculaire,  du  sens 
stereognostique.  Enfin  la  sensibilite  osseuse  parait  6tre  egalement  alLeree  dans 
la  syringomyelic,  mais  non  d'une  fagon  superposable  aux  troubles  de  la  sensi- 
bility cutanee  (Egger)  {^). 

(')  Max  Eogkr.  Sor.  de  hioL,  15  juin  1901. 
(*)  CitiTZMAx.  Thfese  dc  Paris,  1892. 

(■•)  JoFFROY  et  AcHARD.  Loc.  cit.  —  RoTii.  Lnc.  rit.  —  HocHiiAus.  Zui-  Kennlni.«s  des 
Riickenmarksglioms.  Deut.  Arch.  f.  klin.  Med.,  I.  XLVII,  1891.  —  Raymond.  Clin,  des  mat.  du 
^!/st.  new.,  2  serie,  p.  oOO. 

(*)  SciMJi'PKL,  Kin  Fall  von  allgemeiner  Anoeslhesic.  Arch.  f.  Heilk.,  t.  X^^  I87i.  — 
OPPENHEIM.  Ucber  atipyschc  Formcii  dci-  Gliosc.  Arch.  f.  Psijch.  und  Nervk.,  .  XXV,  1895. 
—  HoMEN.  Bidrag  till  Kannedom  om  syringomyelic.  Nordiskt'  med.  Arkiv.  t.  IV,  189'k 

(')  Egger.  Revue  neuroL,  1902,  p.  di9. 
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Topographie  des  troubles  de  la  sensibility.  —  On  admcllaiL  aulrefois  commc 
caracLet-islique  des  IrOubles  sciisilil's  de  la  syringomyelie  une  dislribulion  par- 
ticuliere  en  segmenls  des  membres,  comme  cela.  se  rencontre  dans  cerlaines 
paralysies  hyst^riques.  On  disait  alors  que  Taneslh^sie  rcv6lail  la  forme  d'un 
ganl,  d'une  manche  de  vesle,  d'une  jambe  de  panlalon,  etc.  (Charcot,  Roth),  et 
de  fait  cette  distribution  est  relat6e  et  cela  le  plus  soigneusement  et  le  plus 


Fk;.  277.  —  Dislribulion  radiculaire  fie  I'analgosie 
dans  la  svringomyelic.  —  QuadrUlii :  aneslliesie 
a  la  piqire.  —  'jlachures  ;  iiypoalgesie  a  la 
piqQre.  —  Poinlille  :  hypoaifiesie  Ires  It'Kfere  a  la 
l)iqure  (d'aprfes  Huet  et  Ceslan).  Tcrriloirc 
radiculaire  superieur  du  ple.^us  brachial  el  terri- 
loire  radiculaire  cervical. 


Fig  TiS.  —  Dislribulion  radiculaire  de  la  llicrmo- 
anesUiesic  dans  la  syringomyelie  (d'apres  Huel 
el  Ceslan).  Terriloire  radiculaire  superieur  du 
plexus  brachial  el  terriloire  radiculaire  cer- 
vical. 


minulieusement  du  monde,  dans  un  grand  nombre  d'observations  anlerieures 
au  travail  de  Laehr  en  1890(').  Get  auleur  reconnut  le  premier  que  les  troubles 
scnsitifs  an'ectent  dans  la  syringomy6lie,  aussi  bien  aux  membres  qu  au  tronc 
ct  h  la  t6le,  une  distribution  conformc  a  (ielle  des  racines  poster.eures  de  la 
moelle,  comme  dans  la  destruclion  de  celles-ci  ou  dans  Ics  les.ons  transverse^ 
de  la  moelle.  (Voir  plus  loin,  a  I'article  Comphession  de  la  moeim:,  pages 
874  k  H79,  les  sr  hemas  donnant  les  zones  de  distribution  cutan6c  des  racincs 


(')  Laehk.  Arch.  f.  Psrjch.,  Bd  XXVIII,  1800. 
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spinales  suivant  divers  aiileurs.)  Unc  fois  rallenUon  aLtir6e  sur  ce  fail,  il  Tut 
dans  la  suite  confirme  par  un  grand  nombre  d'observateurs  (').  Est-ce  k  dire 
pour  cela  qu'il  faille  faire  table  rase  de  tous  les  faits  anterieurs,  dans  lesquels 
la  disposition  en  tranches  de  membrcs  a  6te  dfl- 
raent  constat^e,  et  les  considerer  commc  mal 
observes? 

Pour  les  partisans  exclusifs  de  la  topographie 
radiculaire,  ces  faits  s'expliqueraient  de  la  fagon 
suivanle  :  a  un  moment  donne  de  revolution  de  la 
maladie,  plusieurs  territoires  radiculaires  peu- 
vent  6tre  atteints  et  alors  le  trouble  sensitif  pent 
s'^tendre  un  segment  de  membre  ou  a  un  mem- 
bre  entier.  Mais  si,  a  ce  moment,  le  mal  n'est  pas 
trop  avance,  il  sera  possible  de  reconnattre,  par 
une  difference  d'intensite  de  I'anesthesie  dans  les 
divers  territoires  alTectes,  le  vestige  de  la  distri- 
bution radiculaire.  Plus  tard,lorsque  I'anesthesie 
a  atteint  dans  tous  le  meme  degr6,  il  ne  sera  plus 
guere  possible  de  faire  cette  distinction,  mais 
m6me  en  ce  cas  les  limites  superieures  et  infe- 
rieures  de  Tanesth^sie  seront  encore  plus  ou 
moins  nettement  radiculaires  (Dejerine). 

Mais,  a  vrai  dire,  tous  les  auteurs  n'admettent 
pas  comme  unique  la  topographie  radiculaire. 
Pour  Brissaud  la  distribution  serait  le  plus  sou- 
vent  a  la  fois  radiculaire  et  spinale(^).  On  ren- 
contrerait  la  disposition  en  tranches  de  membres, 
avec  cette  particularite  que  souvent  la  limilc 
superieure  se  prolonge  vers  la  racine  du  membre 
et  parallelement  an  grand  axe  de  celui-ci  :  d'ou 
Taspect  d'une  topographie  a  la  fois  radiculaire 
{rhizonierique)  et  spinale  {myelomerique),  la  lesion 
int^ressant  certains  etages  de  substance  grise 
correspondant  a  des  trongons  de  membres  et 
certains  groupes  de  fibres  radiculaires  correspon- 
dant a  des  segments  peripheriques  d'innervation 
radiculaire. 

Troubles  subjectifs  de  la  sensibilite.  —  La 

douleur  est,  pour  certains  auteurs,  un  signe 
assez  frequent  et  d'une  certaine  importance  silr- 

tout  dans  la  p6riode  de  d6but  de  la  syringomyelic  (Rosenthal)  {').  EUe  peut 
eire  profonde,  sourde,  consister  en  sensations  de  faiblesse,  de  fourmillements, 
d'engourdi-ssement.  Elle  paratt  quelquefois  longtcmps  avant  les  autres  signes, 
et,  a  cause  de  la  predilection  de  la  16sion  pour  la  region  cervicale,  se  montre 


FiG.279.  — DisLribiilion  radiculaire  des 
troubles  de  la  sensibilil6  dans  la 
syringoinyelie  :  a  droile,  lcfj:cr(! 
diminution  de  la  sensibilite  au  con- 
tact, analgesic,  thernioaneslhesie 
a  gauche,  persistance  de  la  sensi-' 
bilit6  au  contact,  analgesic  et  ther- 
moanesthesic  (d'aprcs  Huet  el 
Ceslan).  Terriloire  radiculaire  infe- 
rieurdu  plexus  brachial  et  terriloire 
des  racines  dorsales. 


(')  Dkjerine.  Soc.  de  neurnl..,  6  juillet  1899.  —  Van  Gehuchten.  Journ.  da  neurol.,  1899, 
n"  18.  —  IIuET  et  GuiLLAiN.  Pressc  med.,  19  janviei-  l<)Oi.  —  Hauser  et  Lortat-Jacob.  Soc.  de 
neurol.,  4  juillet  liUll .  —  Von  Solder.  Jahrbiidi.  f.  Psych.,  1899,  Bd  XVIII  p  458 

H  Brissaud.  Presse  med.,  1901,  30  Janvier  et  11  d6cembre. 

(•')  Rosenthal.  De  la  douleur  dans  la  .syringomy61ie.  Thfese  de  Paris,  1898. 
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le  plus  souvenl  aux  mcmbrcs  supericurs,  avcc  irradiations  au  cou,  au  thorax, 
aux  6paules.  Les  doiilcurs  en  ceintnro  ont  6te  observees.  La  doiileur  est 
exasperee  par  le  froid,  malgre  la  coexistence  possible  de  la  thermo-anesth6sie. 
On  a  signale,  egalement  dans  la  periode  de  debut,  des  sensations,  douloii- 
reuses  ou  non,  de  froid  (psychroesthesies  et  psychroalgies)  (Dana)  ('). 

Troubles  trophiques.  —  Les  troubles  trophiques  divers,  sans  6tre  en  eux- 
niemes  caracteristiques  de  la  syringomyelic,  empruntent  a  leur  association  avec 
les  troubles  particuliers  de  la  sensibilite  une  valeur  diagnoslique  de  premier 
ordre.  lis  sont  tr6s  varies. 

Peaic.  —  Au  degre  le  moins  accentue,  c'est  la  peau  lisse  {glossy  skin  des 
auteurs  anglais).  D'autres  fois  le  tegument  cutane  s'ecaille,  se  fendille,  se 
couvre  de  fissures  et  de  crevasses  rebelles,  souvent  indolores.  Les  ongles  se 
strient,  se  fendillent,  suppurent  au  niveau  de  la  matrice  a  la  suite  de  tournioles 
repet6es  et  finissent  par  tomber,  repoussant  sous  forme  d'appendices  corn6s 
plus  ou  moins  difformes.  L'aspect  des  lesions  de  la  peau  pent  rev6tir  quelque- 
fois  celui  de  la  sclerodermic  veritable,  de  la  sclerodactylie,  les  phalangettes  se 
raccourcissant  en  pointe,  les  ongles  s'incurvant  en  bees  de  perroquet  (-).  On 
constate  aussi  la  production  spontanee  de  bulles,de  phlyctenes,  principalement 
au  niveau  des  mains  et  des  pieds,  des  doigts  et  des  orteils;  des  eruptions  zoste- 
roides  distribuees  comme  le  zona  en  bandes  correspondent  a  un  territoire  ner- 
veux.  Les  Eruptions  bulleuses,  en  crevant,  peuvent  donner  lieu  a  des  ulcera- 
tions rebelles,  d'une  cicatrisation  difficile,  quelquefois  a  tendance  envahissante. 
On  observe  aussi  des  eruptions  pemphigoides  plus  ou  moins  etendues  ("').  Enfin 
Kahler  a  note  Texistence  de  la  gangrene. 

Tlssu  cellulaire  soics-cutane.  —  Le  symptfime  le  plus  saillant  de  cette  cate- 
goric est  sans  contredit  le  panaris,  g^neralement  indolore  et  le  plus  souvent 
grave  quant  a:  sa  duree,  sa  repetition  et  ses  consequences,  en  particulier  les 
deformations  et  m6me  les  mutilations  qu'il  laisse  fr6quemment  apres  lui.  On 
sait  aujourd'hui,  depuis  les  travaux  de  JolTroy  et  Achard,  que  la  maladie  de 
Morvan,  caracterisee  specialement  par  ces  panaris  indolores,  graves  et  a  repe- 
tition, ne  constitue  qu'une  maniere  d'etre  de  la  syringomyelic.  Nous  revien- 
drons  sur  ce  sujet  en  decrivant  les  formes  de  la  maladie. 

Le  nial  perforant,  plantaire  ou  palmaire,  est  relativement  frequent  chez  les 
syringomyeliques. 

La  gangrene  symetrique  des  extremiles  (maladie  de  Raynaud)  pent  se  rencon- 
trer  dans  la  syringomyelic.  Maixner  cite  un  cas  ou  on  avait  porte  le  diagnostic 
de  maladie  de  Raynaud  et  oil  il  s'agissait  de  syringomyelic  veritable  f^). 

Enfin  on  a  observ6  de  veritables  phlegmons  et  des  abc6s  plus  ou  moins 
etendus,  au  niveau  des  bras,  de  Taisselle,  de  la  paume  des  mains. 

Toutes  COS  lesions  trophiques  des  tissus  sous-cutanes  sont  le  plus  souvent 
graves,  sinpn  par  leur  etendue,  du  moins  par  leur  peu  de  tendance  vers  la  gu6- 
rison.  Elles  laissent  presque  toujours  apr6s  elles  des  cicatrices  indelebiles,  plus 

(')  Da.na.  The  Alien,  and  Neurol.,  1S08,  XL\,  25L 

(-)  .Iacquet  el  IJE  Saint-Gi;i(Main.  Son.  franr.  de  dermal,  rl  de  s]i]thiligr.,  '2-1  nvril  I8!>'2.  — 
BiiissAUD.  Soc.  de  neural. ,    juillel  IDOL 

(•^)  AsMus.  U(!bcr  Syringomyclie.  Bihliolh.  mrd.,  C.  llefl  I  :  im.'il.  in  Neurol.  Ccnlralbl..  18'.).". 
|i.  "00.  —  Neuiu;iu;i;h.  Ueljer  den  sogenannlcn  I'ompliigus  rifiiiioliciis.  //"  el  ///'  Congr.  all. 
de  dermalologie.  —  Dii  m^me.  Uebcr  einen  F;ill  voii  Syringomyelic  mil  Ilant,  und  Sclileini- 
ii.nilersclieinungen.  Wien.  tned.  Prcsse,  1894,  n"  12. 

(')  MAiXMMt.  Caaoins  Ceski/rh  /e/f«ru,  1807,  c.  50.  Anal,  in  Heme  iwurnl..  1F08,  p.  ^M. 
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ou  moins  diffoi-mcs,  el  {"requemmcnt  donnenl  lieu  a  dcs  mulilalions  qui  fontdcs 
malades  de  verilables  infirmes. 

Articulations.  —  Signal^es  par  Schultzo,  les  arlhropalhies  syringomyeliques 
out  ele  I'objet  de  nombreux  travaux(i).  EUes  ne  diflerent  point  de  celles  qui 
ont  6te  6tudi6es  par  Charcot  dans  le  tabes.  Ce  sont  des  hydarthroses  simples, 
uiais  rebelles  ou  encore  intermittentes  et  indolores,  survenant  soit  spontane- 
ment,  soit  sous  Tinfluence  du  plus  loger  traumatisnie  (").  Puis  la  lesion  s'ac- 
centue  sans  que  le  malade  s'en  rende  compte;  les  epiphyses  devenues  friables 
s'usent,  se  segmentent,  et  des  deformations  6normes  se  produisent  par  suite 
des  luxations  spontanees.  D'autres  fois,  au  contraire,  le  gonflement  articulaire 
est  dhs  le  debut  considerable,  grace  a  I'hypertrophie  morbide  des  tfites  osseuses 
et  a  la  presence  de  fongosites  intra-articulaires.  Nous  n'insistons  pas  ici  sur  la 
description  de  ces  arthropathies  indolores,  qui  n'ont  rien  de  particulier  a  la 
syringomyelie.  A  cote  d'elles  il  faut  placer  les  synovites,  qui  peuvent  6tre  I'oc- 
casion  de  deformations  par  la  lesion  et  I'adlKirence  des  tendons  a  leur  gaine. 

Les  arthropathies  syringomyeliques  sont  frequentes  (50  pour  400  des  cas 
d'apres  Schlesinger;  10  pour  100  d'apr6s  Sokoloff),  plus  chez  Thomme  que  chez 
la  femme.  On  les  rencontre  plus  souvent,  a  Tencontre  de  ce  qui  s'observe  dans 
le  tabes,  au  niveau  des  membres  superieurs.  Ce  sont  les  grosses  jointures  qui 
sont  le  plus  habituellement  atteintes ;  par  ordre  de  frequence  :  epaule,  coude, 
poignet,  genou,  cou-de-pied,  hanche.  On  les  a  cependant  rencontrees  egalement 
au  niveau  dcs  petites  articulations  :  machoire,  articulation  sterno-claviculaire, 
articulations  mtHacarpo-phalangiennes  (Graf).  Elles  constituent  un  signo 
important,  quelquefois  pr^coce,  de  la  syringomyelie,  par  leur  association  avec 
les  troubles  de  la  sensibilite.  Signalons  des  maintenant  Terreur  de  diagnostic 
possible  lors  de  la  presence  de  quelques  symptomes  tabetiques,  qui  peuvent, 
comme  on  le  verra  plus  loin,  relever  de  la  syringomyelie.  II  est  done  indispen- 
sable toujours,  dans  ces  cas,  de  pratiquer  d'une  fagon  precise  I'examen  de  la 
sensibilite. 

SokoIolV  a  signale  la  frequence  des  luxations  de  I'epaule  chez  les  syringomye- 
liques, fait  que  j'ai  pu  verifier  dans  deux  cas  en  Bretagne,  pays  oti  la  maladie 
de  Morvan  est  frequente.  Sokoloff  tire  cette  conclusion  pratique  qu'il  faudra 
toujours  rechercher  la  syringomyelie  chez  les  gens  atteints  de  luxations  de 
l  epaule,  afin  de  ne  pas  user,  chez  ceux  oti  on  la  trouvera,  des  moyens  de  reduc- 
tion par  la  violence,  k  cause  de  la  friabilite  des  os  dans  cette  maladie  (^). 

Os.  —  Nous  venous  de  signaler  les  lesions  des  epiphyses  osseuses  dans  les 
arthropathies  syringomyeliques.  Le  tissu  de  Tos  entier  pent  6tre  Egalement  le 
siege  d'une  alteration  analogue,  rendue  manifeste  pendant  la  vie  par  I'existence 
des  fractures  spontanees  ou  provoquees  par  des  efforts  ou  des  traumatismes 
minimes.  Les  fractures,  comme  les  arthropathies,  sont  en  general  indolores 
(Roth).  C'est  ainsi  qu'on  pent  voir  un  malade  se  briscr  la  clavicule  et  ne  s'en 
apercevoir  que  le  lendemain,  grace  au  gonflement  de  la  region. 

Ces  fractures  sont  ordinairement  d'une  consolidation  difficile  (').  Lorsque 

(')  NissEN.  A'AV"  Cont/rds  de  la  Soc.  allem.  de  cliiruvgie.  Berlin,  juin  1892.  —  Charcot.  Pro- 
f/res med.,  '2U  avril  1895.  —  Sokolofk.  Neurol.  CentralbL,  1895,  n"  5.  —  Perrey.  Des  arlhrona- 
tliie.s  i^ynngomyeliques.  Tliese  de  Paris,  I8U4. 

(*)  Graf.  Leber  Gelcnkserkrankungen  bei  Syringomvelie.  Beil.  z.  klin.  Chir..  1895,  p.  699. 

(')  HuDOVEiiMG.  Aeurnl.  Centralbl.,  16  d6cembre  1901.' 

(*)  SoKOLOi-E.  Vralch.,  1899,  p.  785. 

(')  Renon  cl  IIeitz.  /Vesse  med.,  1902.  p.  711. 
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celle-ci  peut  6tre  obtenue,  elle  se  fait  souvent  a  I'aide  d'un  cal  vicieux  ou  dif- 
forme.  Dans  d'aulros  cas,  elle  est  impossible  et  donne  lieu  a  la  formation  d'une 
pseudarthrose.  Les  fractures  veritablement  spontan^es  sont  assez  peu  M^- 
quentes.  On  les  observe,  a  I'encontre  du  tabes,  plus  souvent  aux  membres  su- 
p6rieurs  qu'aux  membres  inf^rieurs  et  chez  les  hommes  que  chez  les  femmes. 

La  lesion  osseuse  peut  6voluer  vers  un  ramollissement  del'os,  qui  finit  par 
disparaitre  presque  compl^tement.  Dans  le  cas,  unique  jusqu'a  present,  de 
Nalbandoff,  le  radioscope  d6celait  Fabsence  presque  complete  des  deux  pha- 
langes du  pouce  et  Ton  pouvait  transpercer  le  doigt  sans  resistance  et  sans 
douleur(*). 

Charcot  et  Brissaud  ont  signals  Texistence  d'un  trouble  trophique  osseux 
particulier  auquel  ils  ont  donne  le  nom  da  chiromegalie.  II  consiste  en  une 
hypertrophic  des  doigts  et  des  mains  analogue  a  ce  que  Ton  observe  dans 
racromegalie(*).  Fait  interessant,  ce  trouble  trophique  peut  6tre  assez  pr6coce, 
puisque  les  auteurs  I'avaient  constate  plusieurs  annees  avant  d'avoir  eu  I'occa- 
sion  de  diagnostiquer  chez  leur  malade  la  syringomyelic. 

A  c6te  de  la  chiromegalie,  il  faut  placer  la  lesion  designc^e  sous  le  nom  do 
main  succulenle  par  Pierre  Marie  ('').  Elle  est  due  tant  a  Tatrophie  musculaini 
qu'aux  troubles  trophiques  de  la  peau  et  du  tissu  sous-cutane.  Le  bord  cubital 
de  la  main  est  excave,  la  face  dorsale  est  arrondie  et  potel6e,  les  doigts  tantdl 
allonges  et  fusiformes,  tantot  bondings.  La  coloration  varie.  Cette  lesion  ne 
parait  pas  d'ailleurs  uniquement  caracteristique  de  la  syringomyelic  et  on  a  pu 
les  rencontrer  dans  d'autres  affections  :  I'h^miplegie  (Gilbert  et  Garnier), 
I'alrophie  musculaire  de  Duchenne-Aran  et  la  paralysie  infantile  (Dt^jerine),  la 
myopathic  (Mirallie). 

Une  lesion  analogue  a  et6  signal6e  au  niveau  du  pied  sous  le  nom  de  pied 
mcculenl  (*).  Minor  a  observe  le  yied  plat[^). 

Holschevnikoff  et  Recklinghausen  ont  note  la  coexistence  de  la  syringomyelic 
et  de  Vacromegaliei^).  Deja.  avant  eux,  plusieurs  auteurs  avaient  obserA'e  chez 
les  syringomyeliques  des  hypertrophies  tant6t  d'une  partie  (chiromegalie  de 
Charcot  et  Brissaud;  Pierre  Marie;  Chantemesse;  Schlesinger;  Lunz),  tantot  de 
la  totalite  d'un  membre  (Chauffard  et  Griffon).  Ces  cas  de  macrosomie  partielle 
(Schlesinger),  de  pseicdo-acromegalie  (Pierre  Marie)  paraissent  dus  a  un  trouble 
trophique  analogue  a  celui  de  la  chiromegalie. 

Parmi  les  troubles  trophiques  osseux  ou  mieux  ost6o-articulaires,  il  faut 
ranger  la  scoliose,  signalee  par  Bernhardt  en  1889  et  qui  parait  6tre  d'une 
grande  frequence  dans  la  syringomyelic  (50  pour  100  d'apres  Bruhl;  21  pour  100 
d'apres  Nalbandoff.  Suivant  ce  dernier  auteur,  52  pour  100  des  cas  de  deviations 
vertebrales  dans  la  syringomyelic  seraient  dvis  au  rachitisme).  Elle  sc  mani- 
feste  a  un  degre  tres  variable.  Quehiuefois  il  faut  veritablement  la  chercher. 
D'autres  fois  elle  attire  tout  d'abord  I'attention,  comme  chez  cet  homme  doni 
nous  reproduisons  ici  la  photographic. 

(')  Nalbandokf.  Soc.  de  neurol.  el  de  psych,  de  Moscou,  H)  iiovcmbrc  IS'.H). 

(*)  Charcot  cI,  Bhiksaud.  Prorjrds  mod.,  1891,  eL  Clin,  des  iiial.  du  syst.  nervoiix.  etc.,  pulilir 
p;ir  (Jeorges  Guiiion,  t.  I,  p.  '>i)0.  —  Pierre  Mamie.  Soc.  med.  des  Iwp.,  30  mars  1894. 

(••)  Maiiinesco.  Main  succulenle  el  atrophic  musculaire  dans  la  syringomyelic.  Tliose  ilc 
Paris,  1897. 

(*)  CnocQ.  Congrds  inlernat.  de  neural.,  linixelles,  scjAemUrc  I8!)7. 
(•"')  MiNon.  .Soc.  de  neiir.-psi/cli.  de  Mnscou,  15  deccmhre  lltOO. 
('')  IIoLrtCiiKVMKoi-F  cl  Hkckijngiialsen.  Arcli.  dr.  l''/>r/(,,  18'Jfl. 
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La  deviation  siege  le  plus  soiivenl  a  la  region  dorsalc,  eL,  d'apres  Hallion('), 
■sa  convexity  regarde  habitiiellement  le  cdt6  alteint  le  premier  et  le  plus  Ibrte- 
ment,  dans  les  cas  toulefois  ou  la  maladie  predomine  notablement  d'un  c6t6  du 
corps. 

La  scoliose  est  souvent  associ^e  a  la  cypliose.  La  lordose  parait  au  contrairc 
tr6s  rare. 

Elle  ne  g6ne  pas  en  general  le  malade,  sinon  m6caniquement,  c'est-a-dire 
qu'elle  est  indolore.  II  existe  cependant  des  cas  dans  lesquels  on  constate  un 
certain  degr6  de  douleur  locale  a  la  pression,  avec 
immobilisation  de  la  region  correspondante  de  la 
colonne  vertebrate.  Elle  pent  etre  pr6coce  on  non. 

Suivant  certains  auteurs,  elle  serait  due  a  une 
arthropathie  vertebrate  (Kroenig) ;  suivant  d'autres,  a 
Taction  musculaire  (Roth).  II  semble  plus  naturel  d'ad- 
mettre  avec  Morvan  qu'il  s'agit  la  d'un  veritable  trou- 
ble trophique  d'origine  nevropathique. 

L'ankylose  spondylo-rhizomelique  a  et6  observee  par 
Achard  et  Clerc  (*)  a  la  region  cervicale. 

Le  thorax  en  bateau,  signale  par  Pierre  Marie,  parait 
etre  assez  fr6quent,  puisqu'on  a  pu  le  trouver  quatre 
fois  sur  dix  sujets  atteints  de  syringomyelic  ("•).  Le 
thorax  presente  I'aspect  general  d'une'coque  de  bateau ; 
la  partie  mediane  est  enfonc(^e,  les  bords  sont  releves, 
la  proue  etant  dirigee  du  cote  du  eou,  la  poupe  vers 
I'abdomen.  La  depression,  de  grand  rayon,  occupe  la 
partie  sup6rieure  de  la  parol  thoracique  ant6rieure  et 
ne  descend  pas  au-dessous  d'une  ligne  Iransversale  qui 
reunirait  le  bord  inferieur  de  la  parol  anterieure  des 
deux  aisselles.  La  prol'ondeur  pent  atteindrc  2  a  5  cen- 
timetres. Le  point  le  plus  declive  ne  correspond  pas 
toujours  a  la  ligne  mediane  du  corps.  II  s'agit  la  d'un 
trouble  trophique  d'origine  nerveuse. 

Troubles  vaso-moteurs.  —  lis  sont  loin  d'etre  rares 

II  •  ,,.      ,  .  ,.,  <       I      1     '  •     Fir;.  280.  —  Scoliose  dans  la 

dans  la  syrmgomyelie,  bien  quits  presentcnt,  a  vrai      syringomyeiie  (d'apres Hal- 
dire,  une  importance  diagnostique  beaucoup  moindre  •'"")• 
que  les  signes  dont  il  a  6t6  question  precedemmenl. 

Cest  quelquefois  une  simple  irritabilite  des  vaso-moteurs  de  la  peau,  donnant 
lieu  au  ph6nom6ne  connu  sous  le  nom  de  dermographisrrie  (Schultze,  Roth,  etc.). 

On  constate  fr^quemment,  au  niveau  des  parties  qui  sont  le  si6ge  de  troubles 
trophiques  (mains,  panaris),  une  sensation  subjective  et  objective  de  refroidis- 
sement,  quelquefois  avec  teinte  cyanotique  de  la  peau.  D'autres  fois,  c'est  au 
conlraire  une  sorte  de  rongeur  diffuse  de  la  peau  avec  sensation  de  briMure. 
M.  Grasset  a  signal6  un  fait  de  ce  genre  dans  lequel  il  a  pu  noter  une  elevation 
de  temperature  de  sept  a  neuf  dixiemes  de  degre  centigrade,  du  c6te  malade  (^). 

(')  Hallion.  Dos  deviations  verleijrales  nevropathiqucs.  These  de  Paris. 
(*)  AciiAHD  et  Clehc.  ^<ic.  de  neurol.,      fevrier  li)00. 

('-)  AsTiK.  Le  tiiorax  en  bateau  dans  la  syringomyelii!.  Th^sede  Paris,  1897.  —  Pierre  Marii:. 
Soc.  de  neurol.,  .5  avril  1900. 

(*)  Grasset.  Legons  sur  le  syndrome  bulbo-m6dullaire  constitu6  par  la  thermo-anesthisic, 
I'analgesie  et  les  troubles  sudorau.v  ou  vaso-inoteurs.  Cliniquc  mdd.,  1892. 
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On  a  constate  encore  Texislence  d'oedcmes  d'originc  nevropathique  (Strum- 
pell,  Schultze,  Roth,  Remak).  Dans  certains  cas  ils  sont  localises,  en  parlicu- 
lier  a  la  face  dorsale  de  la  main  (voir  plus  haul  onain  succulente  et  pieA  succu- 
lent). Quelquefois,  si6geant  dans  le  tissu  sous-cutane,  ils  peuvent  rev6lir 
I'aspect  de  tumeurs  (tumeurs  pateuses  de  Roth).  Ils  ne  difl'6rent  point  des 
oed^mes  en  general,  gardent  I'impression  du  doigt  en  godet,  ne  s'accompagnent 
pas  de  modifications  de  coloration  de  la  peau.  La  temperature  a  leur  niveau 
pent  etre  augment6e ;  dans  un  cas  de  Remak,  elle  atteignait  58  degr6s,  iandis 
que  la  temperature  axillaire  ne  s'61evait  qu'a  37°, 5,  Ils  occupent  quelquefois, 
au  lieu  d'etre  localises  etroitement,  tantdt  un  grand  segment,  tantOt  la  totalite 
d^in  membre,  ou  m6me  plusieurs  membres  k  la  fois  et,  en  ce  cas,  ils  peuvent 
presenter  une  analogic  frappante  avec  le  myxcedeme,  mais  sans  qu'il  s'agisse 
de  myxoed^me  vrai  ('). 

Les  troubles  sudoraux  consistent  g6neralement  en  hyperhydroses  generalisees 
ou  plus  habituelleraent  localis6es  en  particulier  aux  regions  anesthesiques.  lis 
ont  ete  signal6s  par  nombre  d'auteurs  et  etudi6s  specialement  par  Grasset('). 
D6jerine(^)  a  signal6  un  retard  de  la  reaction  sudorale  a  la  pilocarpine  du 
cdt6  de  I'anesthesie.  Grasset  et  Rauzier  n'ont  rien  constate  de  semblable  (*). 

A  c6t6  de  ces  troubles  moteurs,  sensitifs  et  trophiques,  que  nous  venons  de 
passer  en  revue  et  que  Ton  peut  considerer  comme  constituant  la  symptoma- 
tologie  normale  de  la  syringomyelie,  il  en  est  un  certain  nombre  d'autres  qui 
ont  ete  signales  dans  quelques  cas,  mais  qui  peuvent  etre  consid^res  jusqu'a 
un  certain  point  comme  accessoires,  et  quelques-uns  comme  rares  ou  meme 
anormaux.  Nous  allons  les  passer  en  revue. 

Troubles  sphincteriens.  —  Du  cdte  de  la  vessie  on  a  not6  I'incontinence  ou  la 
retention.  Mais  dans  cet  ordre  d'idees  on  observe  plus  souvent  une  sorte  do 
cystite,  peut-6tre  due  a  un  pen  de  paresie  v6sicale.  Dans  un  cas  on  a  signale  la 
mort  par  perforation  sponlanee  de  la  vessie  due  a  une  ulceration  de  cet 
organe(^).  D'apres  Albarran  et  Guillain(^)  les  troubles  vesicaux  seraient  assez 
frequents  dans  la  syringomyelie;  la  retention  incomplete  preparerait  le  terrain 
aux  infections  v^sicales;  quant  aux  ulcerations,  elles  seraient  d'origine  tro- 
phique. 

L'incontinence  des  mati6res  f^cales  est  rare  et  constitue  plutdt  un  accident 
de  la  p6riode  terminale  de  cachexie  et  de  gatisme.  La  constipation  est  habi- 
tuelle  dans  le  cours  de  la  maladie. 

Parmi  les  troubles  cjenitaux  on  a  observe  deux  fois  la  suppression  de  la 
menstruation.  Chez  I'homme,  I'appetit  sexuel  ne  subit  guere  en  general  de 
modification,  cependant  Timpuissance  (Simon)  et  les  polhilions  nocturnes  dou- 
loureuses  (Wichmann)  ont  ete  signalecs. 

Troubles  visceraux.  —  A  c6te  des  ph^nomenes  precedents,  on  peut  mention- 
ner  les  crises  gastriques,  analogues  k  celles  du  tabes  (Pauly)  (^). 

Troubles  oculo-pupillaires.  —  L'inegalite  pupillaire  n'est  pas  rare.  Elle  parait 
6tre  due  k  la  16sion  de  la  partic  cervicale  de  la  moelle.  Elle  nc  s'accompagne 

(')  Sainton  el  Feuhaud,  Snr.  mdd.  des  hop.,  21  mars  lOOL 

{*)  GnAHSKT.  Lor.,  cil. 

(')  Dii-iKitiNK.  Semainc  mrd..  188!). 

Ratzikr.  J)(!  la  syriii^^omyc'jlie.  Nouveau  MonlpelUer  mdd.,  I  H.  18l)"i. 
(•■'•)  l5i,oc.o.  Sor..  anal.,  1887. 

Aliiamran  vX  Guii.lain.  Semuiiie  vidd.,  1!H)1,  p.  •"!•'». 
(')  Pauly.  licvue  de  mdd.,  rl6cernl)rc  100(1. 
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que  tres  raremenl  du  signe  d'Argyll  Robertson  (Schultze,  L6vi  et  Sauvinaud)  ('). 

Les  paralysies  des  muscles  oculaires  sont  rares  (124  Ibis  sur  200  cas)  (Schle- 
singer).  Gelle  qui  se  rencontre  le  plus  souvent  est  celle  de  la  6"  paire.  Ces  para- 
lysies peuvent  etre  definititives  ou  transitoires  et  se  manifester  k  toute  p6riode 
de  revolution  de  la  maladie. 

On  a  constate  dans  quelques  cas  un  certain  degre  de  retrecissement  de  la 
fente  palpebrale  avec  retraction  du  globe  oculaire.  Or,  ce  sont  precis6ment  les 
signes  de  la  lesion  du  grand  sympathique  au  cou.  lis  sont  probablement  dus  a 
I'alteration  de  ses  fibres  d'origine  dans  la  moelle(-). 

Le  nystagmus  ne  parait  gu6re  frequent  (20  fois  sur  200  cas)  (Schlesinger). 

Dejerine  et  Tuiland  ont  signale  I'existence  du  retrecissement  du  champ 
visuel(^)  qui  a  ete  aussi  observe  par  Schlesinger. 

L'existence  de  ce  signe  est  formellement  niee  par  Charcot  (^)  et  Souques  (''), 
qui  ne  I'admettent  que  dans  les  cas  de  combinaison  de  Fhysterie  avec  la  syrin- 
gomyelie  ou  dans  ceux  d'hysterie  pure  simula trice  de  la  syringomyelic ("). 

Troubles  bulbaires.  —  Bien  qu'ils  n'existent  pas  dans  la  majorite  des  cas,  ils 
peuvent  cependant  quelquefois  survenir  pour  ainsi  dire  a  titre  de  complica- 
tions, resultant  de  la  propagation  de  la  lesion  a  la  moelle  allongee.  D'autres 
fois,  plus  rarement  encore,  la  lesion  etant  prematurement  localisee  au  bulbe, 
le  malade  affecte  d'embl^e  la  forme  bulbaire.  Comme  symptdme  caracterisant 
le  debut  de  la  forme  bulbaire  primitive,  ou  annongant  dans  la  forme  bulbo- 
medullaire  le  commencement  de  Tenvahissement  du  bulbe,  on  a  signale  les 
ictus  apoplectiformes,  les  vertiges,  la  cephalee,  etc.  C).  Dans  certains  cas,  ils 
peuvent  se  grouper  sous  I'aspect  du  syndrome  labio-glosso-laryng6  et  alTecter 
une  evolution  plus  ou  moins  precoce  et  predominante(^). 

Les  troubles  de  la  deglutition  sont  les  plus  frequents  (Leyden,  Schultze, 
Westphal).  Ils  peuvent  6tre  continus  ou  intermittents  (Bruhl).  Klebs,  Krauss, 
ont  signale  les  nausees  et  les  vomissements,  qui  peuvent  etre  mis  sur  le  compte 
de  la  lesion  nucieaire  du  nerf  glosso-pharyngien.  On  a  observe  egalement  des 
paralysies  du  voile  du  palais  et  des  muscles  du  pharynx. 

Du  cdte  du  larynx,  on  a  note  des  paralysies  uni  ou  bilaterales;  des  mouve- 
ments  anormaux  des  cordes  vocales;  des  crises  laryngees;  des  alterations  de 
la  sensibilite  et  de  I'excitabilite  reflexe  du  larynx. 

Les  alterations  du  goCit  sont  peut-6tre  encore  plus  rares.  M.  Grasset  a  rap- 
porte  un  cas  dans  lequel  il  existait  une  abolition  de  ce  sens  dans  une  moitie  de 
la  langue. 

(')  Levi  el  S.^uvinaud.  Un  cas  de  syringom}'61ie  avec  le  signe  d'Argvll  Robertson.  Soc.  de 
bioL,  1895. 

(-)  ViALET.  Soc.  franc,  d'ophthalm.,  mai  1895. 

(^)  Dkjerine  et  Tu'iLAND.  Relr6cissement  du  champ  visuel  dans  la  syringomy61ie.  Soc.  de 
Idol.,  12  juillel  189^. 

(*)  Charcot.  Clin,  des  mal.  du  syst.  nerv.,  public  par  Georges  Guinon,  t.  I. 

(")  Sources.  Etude  sur  les  syndronies  hyst^riques  sitnulaleurs  des  maladies  de  la  moelle 
epiniere.  These  de  Paris,  1891. 

(«)  Voir  aussi  sur  cetle  question:  Biuanceau.  Contribution  I'eludo  du  champ  visuel  dans 
la  syringOMiyelie  et  la  maladie  de  Morvan.  These  de  Paris,  1891.  —  Morvan.  R6tr6cissement 
du  champ  visuel  dans  la  pareso-anaIg6sie.  Gaz.  hebd.  de  med.  et  de  chir.,  juin  1891. 

(■)  Hermann  F.  Muller.  Dcut.  Arch.  f.  klin.  Med.,  1894,  t.  LU,  p.  259-'280. 

C)  Raiciiline.  Contribution  a  I'^tude  clinique  de  la  syrin^,'omyelie ;  sur  un  cas  dc  syringo- 
myelie  avec  manifestations  bulbaires.  These  de  Paris,  1892.  —  Cohen  (S.)  Bulbar  paralysis 
with  marked  disturbances  of  pain  and  temperature  senses  and  other  phenomena  ])ointing 
to  syringomyelia.  Philadelphia  med.  and  surg.  HepoHer,  1889,  t.  LXI,  p.  54.  —  Raymond.  Clin, 
des  mal.  du  syst.  nerv.,  1"  serie. 
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Les  bourdonnemenls  d'oreilles,  les  verliges,  le  hoqiiet  (Raichline),  onl  6te 
egalemenl  signales.  La  paralysie  faciale  se  trouve  notee  clans  un  certain 
nombre  de  cas  (Schullze,  Wcstphal,  Starr,  Cohen,  Raichline),  ainsi  que  Vhe- 
miatrophie  faciale,  qui  parait  d  ailleurs  encore  plus  rare.  Celle-ci  est  bien 
distincte  de  la-  trophonevrose  faciale  et  la  diminution  de  volume  porte  surtoul 
sur  le  squelette  (orbile,  os  malaire,  maxillaires)  (Dejerine  et  Mirallie).  Dans 
d'autres  cas  c'est  la  16sion  du  trijumcau  (Roth,  Charcot,  etc.)  sous  forme 
d'anesthesie  et  beaucoup  plus  rarement  de  n6vralgie.  L'anesthesie,  en  ce  cas, 
pr6sente  les  m6mes  caracteres  que  nous  avons  decrits  plus  haut  :  conservation 
de  la  sensibilite  au  contact,  anesthosie  a  la  douleur  et  k  la  temperature.  Ellc 
s'etend  au  territoire  de  distribution  de  la  branche  inferieure  ou  a  tout  le 
domaine  du  trijumeau,  y  compris  les  muqueuses  du  nez,  de  la  bouche,  de  la 
langue  et  les  conjonctives.  Les  troubles  de  la  phonalion  (Renz,  Wichmann), 
I'alleration  de  Thypoglosse  avec  h6miatrophie  de  la  langue  (Pitres,  Chabanne)(^), 
la  polyurie  (Krauss,  Westphal),  ont  et6  egalement  signal^s.  A  noter  encore 
I'amblyopie  et  Tamaurose  par  atrophic  du  nerf  optique. 

II  faut  distinguer  soigneusement  dans  I'etude  de  ces  phenom^nes,  d'une  ccr- 
taine  rarete,  le  moment  de  revolution  ou  ils  se  produisent,  soit  a  la  p6riode 
terminale,  soit  dans  le  cours  ou  au  debut  de  la  maladie.  Leur  importance  cli- 
nique  varie  du  tout  au  tout  dans  ces  deux  hypotheses. 

Troubles  psychiques.  —  Pierre  Marie  et  Guillain  ont  montre  recemment  (-) 
qu'a  une  phase  avancee  de  la  maladie,  les  syringomyeliques  pr^sentent  frequem- 
ment  des  troubles  psychiques  (excitation  maniaque,  depression  melancolique, 
d6lire  paranoique).  Ces  troubles  psychiques  peuvenl  avoir  par  eux-mfimes  un 
pronostic  grave  puisqu'on  a  vu  certains  malades  se  suicider. 

Cytodia gnostic.  —  En  raison  de  I'hydromy^lie  frcquente  dans  cette  maladie 
on  a  recherche  s'il  n'exislait  pas  chez  les  syringomyeliques  des  modifications 
cytologiques  du  liquide  c6phalo-rachidien.  Le  r6sultat  a  toujours  ete  negatif. 
Les  recherches  de  Sicard  ont  porte  sur  des  malades  dont  I'affeclion  remontail 
a  une  date  tres  ancienne.  Cet  auteur  se  demande  s'il  en  serait  toujours  de  m(ime 
dans  des  cas  a  debut  plus  recent. 

Marche.  Dur^e.  Terminaisons.  —  D'une  fagon  generale,  la  syringomyelic 
est  une  afl'ection  essentiellcment  chronique,  bien  qu'on  ait  tente  d'en  decrire 
une  forme  aigue  (Harcken) ;  sa  marche  et  sa  duree  sont  variables  et  dependeni 
en  somme  de  la  forme  clinique  qu'elle  affecte,  dans  bon  nombre  de  cas.  Le 
d6but  est  generalement  lent  et  insidieux,  quelquefois  ignore  du  malade,  lorsquc 
les  troubles  de  la  sensibilite  sont  les  premiers  en  date  (le  malade  se  brCile  sans 
le  sentir).  11  peut  cependant,  quoique  rarement,  6tre  brusque  et  ce  mode 
semble  pouvoir  6trc  attribue  a  des  hemorragies  survenant  dans  un  gliome  resto 
latent  jusquc-la(').  Mais  en  gcn(^ral  on  peut  dire  qu'clle  procede  souvent  par 
poussees,  a  la  suite  desquelles  on  note  une  certaine  remission,  une  sorte  d'arri^t 
dans  les  symptdmes.  L'6volution  est  quelquefois  inlerrompue  par  des  atlaques 
apoplectiformes  laissant  apr6s  elles  certains  symptomcs,  en  particuHer  des  para- 
lysies,  qui  ne  sont  pas  n6ces.saircmcnt  definitives.  La  duree  totale,  qui  peut  tMrc 

t 

f)  CiiAiUNMi.  Coiilribulion  a  I'clude  (Ic  I'licinialropic  do  la  iMiiguo.  Tli(-S(>  de  Bordeaux,  18l»l. 
(*)  Pierre  Mahie  el.  Glillain.  Les  troubles  psyeliiques  dans  la  syringomyelie.  licvuc  neii- 
i-olofjif/w^  100.",  p.  118. 
("■)  Cahslaw.  Dril.  ?nad.  Journ.,  1898.  p.  liWo. 
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courte  dans  cerlains  cas  (Iroubles  bulbaires,  seplicemie,  maladies  inlercur- 
rentes),  pout  exc^der  quaranle  ans  dans  les  cas  les  plus  i'avorables. 

La  terminaison  habituelle  est  la  mort.  Elle  pent  arriver  graduellemenl  par 
suite  des  progr6s  de  la  maladie,  la  cachexie,  le  gStisme,  les  escarres,  etc.... 
Elle  peut  encore  6tre  produitc  par  I'envahissemcnt  du  bulbe,  d'une  fagon  plus 
ou  moins  precoce  ou  tardive.  Mais  elle  Test  quelquefois  par  I'aggravation  de 
certains  symptdmes  de  la  maladie,  tels  que  les  troubles  tropbiques  :  panaris, 
phlegmons,  troubles  v6sicaux  (ulceration  et  perforation  de  la  vcssie).  Enfin  la 
terminaison  I'atale  peut  survcnir  en  dehors  de  la  maladie  par  suite  d'une  allec- 
tion  intercurrente  :  tuberculosc,  pneumonic,  fifevrc  typhoide,  d'autant  plus 
grave  en  general  , que  les  syringomyeliques  sont  d'ordinaire  des  individus  pen 
resistants. 

Charcot  nie  la  possibilite  de  la  guerison.  Selon  lui,  les  pr^tendus  cas  de  cc 
genre  ne  seraient  autre  chose  que  des  exemples  d'hysterie  simulatrice  de  la 
syringomyelic. 

Formes  cliniques.  —  La  forme  la  plus  ordinaire,  que  Ton  pourrait  appeler 
forme  classiijue,  est  celle  dont  nous  avons  d6crit  les  principaux  symptomes. 
Cependant  on  peut  y  distinguer  deja  deux  formes  principales  (Charcot)  qui 
semblent  correspondre  aux  deux  modalites  anatomo-palhologiques  de  la  lesion  : 
une  forme  gliomateiim  et  une  forme  myelitique.  L'une  et  I'autre  sont  consti- 
luees  paries  mSmes  symptdmes;  la  difference  residerait  seulemenl  dans  revo- 
lution. 

La  forme  gliomateiise  debute  dans  la  periode  juvt^nile,  de  15  k  25  ans.  On 
peut  en  retrouver  quelquefois  le  d6but  par  la  presence  de  cicatrices  de  bru- 
lures  indolores,  denotant  la  pre^cocite  de  la  thermo-anesth^sie,  par  la  scoliose. 
D'autres  fois  c'est  I'amyotrophie  qui  est  le  premier  symptome  en  date,  mais 
dej^  la  maladie  est  dans  sa  periode  d'etat.  Cette  periode  dure  tr6s  longtemps, 
mais  I'affection  est  neanmoins  continuellement  progressive,  avec  des  pouss6es 
et  des  arrets.  Au  bout  d'un  nombre  d'annees  qu'on  ne  peut  evaluer  mfime 
approximativement,  la  mort  survient  comme  nous  Tavons  dit  plus  hauL  A  noter 
la  frequence  relative  des  ictus  apoplectiformes,  qui  se  repelent  dans  certains 
cas  plusieurs  fois  et  dont  le  premier  peut  6tre  quelquefois  considere  a  tort  par 
le  malade  comme  le  debut  de  la  maladie. 

Dans  loi  forme  myelilique,  les  accidents  debuteraient  plus  lard,  auraient 
moins  de  tendance  a  Textension  et  pourraient  rester  completement  stationnaires. 
C'est  ainsi  que  dans  un  cas  donne  par  Charcot  comme  type  de  cette  forme,  les 
premiers  symptomes,  ayant  debute  a  W  ans,  se  bornerent  a  une  paraplegic 
cervicale  avec  amyotrophic,  troubles  sensitifs  et  tropbiques,  etc.,  a  developpe- 
ment  relativement  rapide  et  restee  stationnaire  dans  la  suite.  L'auteur  ajoute 
d'ailleurs  qu'on  n'est  pas  encore  en  mesure  de  fixer  definitivement  les  regies  de 
revolution  et  de  I'aspect  clinique  de  cette  forme  de  la  syringomyelic.  On  a, 
d'autre  part,  en  effet,  signal6  un  cas  de  syringomydslie'non  gliomateuse  k  debut 
brusque,  analogue  a  celui  d'une  hemorragit  bulbaire,  (Evolution  rapide  et 
termine  par  la  mort  ('). 

II  est  bon  de  n'admettre  cette  distinction,  sous  une  forme  aussi  precise, 
qu'avec  les  plus  grandes  reserves.  Certains  aulours.  admeltant  egalonicnl  Fcxi- 

(')  Preobrajensky  (dc  Moscou).  Mem.  mcd.,  1804,  n»"  12  (?l  \  l. 
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sLence  de  deux  formes,  I'line  grave,  envahissanle  el  rapide,  I'auLre  plus  lenle, 
pas  iK^cessairement  progressive  el  travcrs6e  de  periodes  de  remissions  longues, 
divisenl  la  maladie  en  deux  formes  :  la  premi^;re  d'originc  pachym^ningilique 
(forme  grave),  la  seconde  d'origine  cavilaire  (forme  lenle)  (Philippe  el 
Oberlhur)(').  On  voil  done  que  I'accord  esl  encore  loin  d'elre  fail  a  eel  6gard. 

Siyringomyeiie  type  Morvan  (Charcol).  —  On  connail  la  maladie  dite  de 
Morvan  el  decrite  par  eel  auleur  comme  une  affeclion  speciale  sous  le  nom  de 
«  par^sie.  analgesique  avee  panaris  des  exlr6mites  supt^rieures  ».  Elle  consisle 
en  Iroubles  sensilifs  (analg^sie,  aneslhesie)  el  moleurs  (par^sie  avee  amyolro- 
phie)  accompagnes  de  panaris  mulliples,  successifs,  indolcnls  la  pluparl  du 
temps  el  toujours  graves,  el  de  Iroubles  Irophiques  (phlyclenes,  scoliose, 
arthropalhies).  Comme  on  le  voil,  cela  ressemble  beaucoup  a  la  syringomyelie. 
Pendanl  longlemps,  on  a  soulenu  la  dualile  des  deux  affeclions,  se  basanl  sur 
la  difference  des  troubles  de  la  sensibilile  (aneslhdsie),  sur  I'endemicild  appa- 
renle  de  la  maladie  de  Morvan  (Brelagne)  el  surlout  sur  une  aulopsie  de 
M.  Gombaull  ou  Ton  avail  trouve  chez  un  malade  alleinl  de  par(^sie  analgesique 
de  Morvan  des  nevriles  peripheriques  avee  sclerose  legere  de  la  moelle  cervicale. 
Mais  aujourd'hui  celle  opinion  n'est  plus  guere  admise. 

En  effel,  les  Iravaux  de  MM.  Joffroy  el  Achard  sont  venus  demonlrer,  d'une 
part  Fexislence  de  nevriles  peripheriques  dans  la  syringomyelic  comme  dans  la 
maladie  de  Morvan  el  d'aulre  pari  celle  de  caviles  intramedullaires  dans  des 
cas  bien  nets  de  celle  derniere.  Cetle  conslalalion  permet  de  conclure  a  I'iden- 
lile  de  la  maladie  de  Morvan  el  de  la  syringomyelic,  donl  la  premiere  ne  serait 
autre  chose  qu'une  forme  clinique  particuliere,  caraclerisee  par  la  predomi- 
nance des  panaris (■^).  Peul-dlre  cependanl  se  pourrail-il,  ainsi  que  le  dil  Deje- 
rine,  qui  resle,  avee  Morvan,  un  des  rares  partisans  de  la  dualile,  que  les  cas 
observes  par  eel  auleur  dans  un  rayon  Ires  reslreinl,  fussenl  tout  autre  chose 
que  ce  que  Ton  d6signe  partoul  ailleurs  sous  le  nom  de  maladie  de  iNIorvan.  II 
faudrail  alors  admellre  que  cetle  affection,  qui  ne  serait  peul-6lre  que  de  la 
lepre,  resterail  cantonnee  dans  un  district  tres  limite.  A  eel  Kgavd  j'ai  vecu 
pendant  cinq  ans  depuis  1898  dans  une  region  (region  de  Douarnenez,  partie  0. 
et  S.-O.  du  Finislere),  qui  n'esl  pas  Ires  eloignee  de  celle  ou  exercail  Morvan 
(Lannilis,  region  N.-O.  du  Finislere).  Je  n'y  ai  vu,  sans  les  rechercher,  il  esl 
vrai,  que  deux  cas  de  panaris  analg^siques  el  les  malades  qui  en  elaienl  alteinls, 
de  par  les  nombreux  aulres  sympldmes  qu'ils  presenlaicnl,  m'ont  paru  (Hrebien 
netlemenl  des  syringomyeiiques. 

Dans  ces  derniers  temps  cetle  question  esl  entree  dans  une  phase  nouvelle 

propos  de  la  discussion  enlamee  par  divers  auteurs  sur  les  rapports  de  la 
syringomyelic,  de  la  maladie  de  Morvan  el  de  la  lepre.  Nous  reviendrons,  a  pro- 
pos du  diagnostic,  sur  ce  sujel,  qui  esl  loin  d'etre  encore  complelenKMil  chi- 
ride. 

(')  Philippe  ct  Ohertiiur.  Revue  de  ncurol.,  lltOO.  p.  171. 

{^)  CorisiilLcr  au  sujct  de  la  question  do  la  syringoinyclic  el  do  la  maladie  dc  Morvan  : 
.loi-i-noY  el  AciiAiU).  Soc.  metl.  des  hap.,  1890  eH8!)i  ;  Airh.  de  med.  expi'r.  el  dun.  path.,  IS'.Mt. 
—  Dkjeiiine.  Soc.  de  Idol.,  f.  jiiillel  1 8!)0.  —  Charcot.  Clinique  des  mal.  du  sysl.  nerv.,  publiee 
par  (ieorf,'es  fliiinon,  I.  I.  —  1  loi.sciiEVNiKori'.  Arch,  de  Vivchov,  IS!H).  CXIX.  I.  —  l'i:iivi:s. 
Conlrihulion  a  I'elude  de  la  syringomyelie  conipaiec  el  de  la  nialadit^  du  Morvan.  These  dc 
IJordeau.x.  18!)I.  —  Rakzier.  Im;.  rit.  ' —  Critzmann.  Essai  sur  la  syrinijoniyelie.  The.«e  de 
Paris,  18!i'2.  —  Schlesinoer  (H.).  Club  mcd.  de  Viennc,  '25  novendjre  189'2;  anal,  in  Scmmnc 
mad.,  i«l)'2,  p.  48",. 
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Ouoi  qu'il  en  soil,  la  Syringomelie  type  Morvan  pent  6lre  consideree  comme 
line  des  mieux  determinees  des  formes  atypiques  de  ia  maladie.  A  c6t6  d'elle  on 
pourrait  decrire  dans  cette  categoric  loutes  sortes  d'autres  modalit6s  de  la 
Syringomyelie,  s'ecartant  plus  ou  moins  du  type  classique  par  la  predominance 
de  certains  phenomenes  k  Fexclusion  de  certains  aulres,  qui  restcnt  pen  accuses 
ou  mtMne  font  de^faut.  Ces  modalitf^s  sont  infinies  et  ne  sauraient  etre  decrites 
ehacune  en  particulier.  G'est  ainsi  que  dans  cerlains  cas  les  troubles  trophiques 
dominent;  dans  d'autres  ce  sont  les  amyotrophies  (Syringormjelie  a  forme  de 
maladie  de  Duchenne-Aran).  Ouelquefois  ces  derni^res  peuvent  s'associer  avec 
les  signes  resultant  de  I'envahissement  des  cordons  lateraux,  contracture,  exa- 
geration  des  reflexes  tendineux,  et  alors  on  se  trouve  en  presence  de  la  Syrin- 
gomyelie a  forme  de  sclerose  laterale  amyotrophique  (') ;  ou  bien  encore  une 
paralysie  spasmodique  plus  ou  moins  accentuee  se  joignent  un  pen  de  tremble- 
ment  intenlionnel,  quelques  manifestations  bulbaires,  la  parole  scand6e  et  alors 
on  a  affaire  a  la  syringomyelie  a  forme  de  sclerose  en  plaques  {^)  ou  d  forme  tahe- 
tique,  si  ce  sont  les  symptdmes  du  tabes  qui  predominent  ('').  Mais  il  est  bien 
entendu  que  dans  tons  ces  cas  on  retrouvera  toujours  a  un  degre  plus  ou 
moins  accentue  les  signes  caracteristiques  de  la  maladie,  et  en  particu- 
lier les  troubles  trophiques  et  la  dissociation  syringomyelique  de  la  sensibilite. 

Ouelquefois  cependant  les  symptdmes  sont  assez  compl6tement  effaces  pour 
que  Ton  ait  pu  decrire  une  forme  latente  de  la  syringomyelie  (Baiimler,  Joffroy 
et  Achard,  Holschevnikoff).  Dans  ces  cas,  il  est  probable,  ou  bien  que  la  lesion 
localisee  a  la  region  peri-ependymaire  est  compatible  avec  le  fonctionnement 
parfait  des  parties  blanches  et  grises  voisines,  ou  bien  que,  ne  si6geantque  d'un 
seul  c6te,  elle  laisse  indemne  le  c6te  oppose  sain  qui  suffit  pour  les  deux,  ou 
bien  encore  que,  certaines  regions  etant  detruites,  il  se  fait  des  sortes  de  sup- 
pleances  fonctionnelles,  sur  la  nature  intime  desquelles  nous  ne  possedons  point 
de  donnees  positives.  Ouoi  qu'il  en  soil,  il  est  certain  que  Ton  pent  trouver  a 
I'aulopsie  des  16sions  syringomyeliques  vraies,  qui  ne  se  sont  manifestees  pen- 
dant la  vie  par  aucun  symptome  appreciable. 

On  pent  encore  decrire  nombre  de  formes  de  la  maladie  suivant  I'ordre  d'ap- 
parition  ou  le  groupement  des  phenomenes  qui  la  caract6risent.  G'est  ainsi  que 
Ton  a  consider6  des  formes  generalisees,  disseminees,  monoplegiques,  hemiplegi- 
ques,  unilaterales{''),  d  forme  de  syndrome  de  Broiun-Sequard  {^).  Mais  le  groupe- 
ment des  symptdmes  parait  dans  ces  cas  etre  bien  plulot  le  fait  du  hasard  que 
l-e  resultat  d'une  loi  clinique,  et  Ton  en  arriverait  a  decrire  autant  de  formes  que 
de  cas,  si  Ton  entrait  dans  cette  voie.  J'en  dirai  autant  de  la  division  adoptee 
par  Blocq  en  types  cubito-spasmodique  (amyotrophic  dans  le  domaine  du  cubital 
au  membre  sup6rieur,  paraplegic  spasmodique  au  membre  inferieur)  et  radio- 
tabetique  (atrophic  dans  la  zone  du  radial  au  membre  superieur,  phenomenes 
tabetiques  au  membre  inf6ricur). 

On  a  decrit  cependant  recerament  une  forme  dite  spasmodique  (Guillain)  qui 

(')  Critzmann.  Essai  sur  la  syringomyelie.  Thfese  de  Paris,  189'2. 

(-)  Brltton.  Ein  Beilrag  zur  Kai^uisLiiv  der  centralen  Gliosc  des  Ruckenmarks.  Inaug. 
Di»sert.  Dorpal,  18!)2.  —  RosENnLATii.  Deal.  Arch.  f.  klin.  Med.,  1897),  I.  LI.  —  Raymond.  Clin, 
des- raal'.  du  syst.  ner^  .,  'i''  serie,  p.  510. 

(*)  Rudolf  Hatsciiek.  Wien.  med.  Wor.h.,  1895,  n"  19,  2G. 

(♦)  BocHVOcii.  Syringomyelia  with  marked  uiulaleral  atrophy.  Med.  Ncivs,  1895,  p.  451. 
r^)  Raymond.  Prorjres  med.,  1895, '2"  semeslre,  p.  161.  el  Clin,  de.s  mal.  du  sysl.  nerveu.x, 
!"■  serie. 
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parait  correspondre  roellemenL  a  un  type  cliniquc  el  analDmique  asscz  bien 
defini.  Les  troubles  inolciirs  sonL  dus  pluldt  au  spasme  qu'a  ramyolrophic;  les 
reflexes  sont  tr6s  exager^s;  les  malades,  raides  comme  des  Parkinsonniens, 
marchent  le  dos  courbe,  la  t6le  enfonc6e  dans  les  epaules  qui  sont  projetees  en 
avant;  les  trois  derniers  doigls  sont  serres  dans  la  paume  de  la  main,  les  deux 
premiers  faisant.  pince.  A  I'autopsie,  pas  de  pachymt-ningite,  mais  lesions 
destructives  intenses  au  niveau  de  la  moclle  cervicale,  avec  degeneration  intense 
du  faisceau  pyramidal  dans  toute  la  hauleur  de  la  moclle. 

Hyringomyelie  aasociee  d  dtverses  maladie.^.  —  La  syringomyelic  pent  se  rencon- 
Irer  associ^e  k  un  certain  nombre  dalTcclions  de  nature  diirerente.  C'est  ainsi 
qu'on  I'a  vue  se  combiner  avec  Vhysterie  [Charcot  ('),  Asmus,  Loubovitch, 
Agostini(^)l.  Dans  les  cas  de  ce  genre,  le  phenomene  le  plus  interessant  a 
signaler  est  le  suivant  :  a  c6t6  des  troubles  sensitifs  de  la  syringomyelic  (disso- 
ciation syringomyelique),  on  note  la  presence  des  troubles  sensitifs  (anesthesie 
lotale)  et  surlout  sensoriels  de  Fhysterie,  ces  derniers  faisant  toujours  comple- 
lement  defaut  dans  la  syringomyelic. 

Joffroy  et  Achard  ont  signale  la  coexistence  de  la  syringomyelic  avec  la 
makidie  de  Basedow  {^).  L'interfit  tr^s  grand  de  leur  cas  porte  sur  ce  fait  que  la 
syringomyelic  6tait  rest^e  laterite  toute  la  vie,  et  latente  non  en  apparence,  mais 
bien  reellement,  car  les  auteurs  avaient  a  plusieurs  reprises  examine  la  sensibi- 
lite  au  point  de  vue  de  la  coexistence  possible  de  rhysterie  avec  la  maladie  de 
Basedow. 

L'association  de  la  syringomyelic  avec  la  pachymeningile  cervicale  hypertru- 
phique  a  ete  notee  par  Roscnblatli(*)  et  confirmee  par  Fautopsie.  Ce  fait  est  par- 
ticulierement  interessant  en  ce  sens  que  la  syringomyelic  peut  quelquefois 
revetir  I'aspect  de  la  pachymeningite  cervicale  hypertrophique,  ainsi  que  cela 
se  trouvait  dans  un  cas  de  Critzmann. 

Le  mSme  autcur  a  observe  aussi  la  paralysis  generale  associee  a  la  syringo- 
myelic. Des  cas  de  mSme  genre  avaient  ete  deja  signales  par  Ftirstner  et  Zacher. 
Maixner  et  d'autres  auteurs  ont  note  la  combinaison  avec  le  tabes,  la  sclerose  en 
plaques,  ces  deux  affections  se  manifestant  par  leurs  signes  propres,  a  cote  de 
ceux  de  la  syringomyelic. 

Notons  encore  la  coexistence  de  la  pellagre,  signaiee  par  Pellizi  (^),  celle  du 
spina  bifida  par  Pagenstecher(®),  et  de  la  pseudo-leucemie,  par  Rudolf  Hat- 
schek 

Dans  tous  les  cas  d'associations  mo4-bides  diverses,  les  signes  speciaux  a 
chacunc  des  affections  coexistantes  evoluent  chacun  pour  Icur  comple,  mais 
peuvent  quelquefois  s'enchev6trer  de  fagon  a  rendre  le  diagnostic  asscz  difficile. 
Une  fois  mis  a  part  tous  les  sympt6mcs  relatifs  a  la  syringomyelic,  on  devra, 

(')  Charcot.  Clin,  des  mal.  du  syst.  nerv.,  publiec  par  Georges  Guinon,  t.  I. 

(*)  Asmus.  Ueber  syrini^omyelie.  Bihliolh.  mecL,  C.  Hefl  i  ;  anaL  in  Neurol.  CentralbL, 
181)5,  p.  700.  —  LounoviTcii.  Mdm.  med.,  Moscou,  1804,  n"«  1  el  2.  —  Cesahe  Agostini.  Riv. 
sper.  di  frenial.,  1804,  I. 

{')  JoFFnoY  et  Achard.  Syringomyelio  non  glionialeuse  associee  h  la  maladie  de  Basedow . 
Arch,  de  med.  expcr.  et  d'arial.  pallt,.,  Ill,  1,  p.  00. 

(*)  ROSF.NDLATII.  Zur  Cnsuislik  dor  Syringomyolie  und  Pachymeningitis  cervicalis  hyper- 
Irophica.  Deut.  Arch.  f.  klin.  Med.,  Hd  LL  p.  210. 

(•"•)  Pellizi.  Un  caso  di  pellagra  con  siringomielia.  Riv.  spcr.  di  freniat.  e  di  wd.  legale. 
■t.  XVIIl,  f.  Ill  et  IV. 

(«)  Pagenstkciieii.  Syringomyelie,  Spina  bifida,  angeborener  Uydromyclus.  Zcilsclir.  f.  khn. 
Med.,  Hd  XXll. 
(')  Rudolf  Hatsciiek.  Wien.  med.  Wocli.,  180'),  n"  19-20. 
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dans  des  conjonctures  semblables,  grouper  ensuite  tous  les  phenomenes  res- 
tanls,  qui  ne  peuvent  lui  6tre  rapporles  el  donL  I'ensemble  constitue  la  maladie 
associee  a  la  syringomyelie. 

Pronostic.  —  On  a  vu  que  la  lerminaison  constanle  dc  la  maladie  esl  la 
morL  Cependant  il  I'aut  (aire  une  exception  en  faveur  de  la  forme  myelitique  a 
debut  tardifet  a  Evolution  non  progressive,  si  tant  est  que  ce  soient  la  ses  carac- 
teres,  en  I'absence  de  donnees  cliniques  suffisanles.  D'ailleurs  il  ne  faut  pas 
oublier  que,  pour  cette  derniere  comme  pour  les  autres  formes,  les  16sions 
auxquelles  elle  donnelieu  sont  definitives  et  irreparables.  Ainsi  dans  Fapprecia- 
tion  du  pronostic  en  general  doit  entrer  cet  Element,  a  savoir  que,  du  fait  de 
ramyolrophie,  des  troubles  trophiques,  des  panaris,  etc.,  le  malade  devient  la 
plupart  du  temps  un  infirme  incapable  de  travailler  pour  vivre.  Les  accidents 
tcis  que  panaris,  phlegmons,  peuvent  presenter  par  eux-m6mes  une  gravity 
exceptionnelle  et  emporter  le  malade  en  pleine  Evolution  de  la  maladie,  par 
suite  de  septicemic. 

La  terminaison  fatale  ayant  lieu  souvent  par  le  fait  d'affections  intercur- 
rentes,  il  est  bon  de  retenir  que  chez  les  syringomyeliques,  ces  derni6res  pre- 
sentent  le  plus  habituellement  une  remarquable  malignite.  A  noter  aussi  la 
gravite  particuli6re  des  interventions  chirurgicales,  qui  a  616  signalee  par  quel- 
ques  auteurs. 

Malgre  tout,  cependant,  il  faut'avoir  egard,  dans  rappr^ciation  du  pronostic, 
a  la  longue  dur6e  possible  de  la  maladie  (quarante  ans)  et  aux  remissions, 
(juelquefois  prolongees,  qui  peuvent  venir  enrayer  son  evolution. 

Diagnostic.  —  Toutes  les  affections  presentant,  a  un  litre  quelconque  el 
d'une  fagon  plus  ou  moins  pr6dominanle  dans  leur  symptomalologie  :  des  atro- 
})hies  musculaires,  des  troubles  de  la  sensibilite  el  des  troubles  trophiques 
pourront  preter  a  confusion  avec  la  syringomyelie. 

Uatrophie  muscidaire  progressive  de  Duchenne-Aran  pr^sente,  au  point  de 
vue  de  la  localisation  et  de  la  marche  de  I'amyotrophie,  une  ressemblance  frap- 
pante  avec  la  syringomyelie.  Mais  elle  ne  s'accompagne  d'aucun  trouble  sen- 
silif  ni  d'aucun  trouble  trophique  analogue  a  ceux  de  la  gliomalose  medullaire. 
S'il  pent  rester  hesitant  un  instant,  le  diagnostic  sera  en  fin  de  comple  facile,  si 
Ton  vent  bien  se  persuader  d'avance  que  tout  cas  d'atrophie  musculaire  doit 
etre  toujours,  d'une  faQon  syslemalique,  soigneusement  examine  au  point  de 
vue  de  la  sensibilite. 

Nous  avons  vu  plus  haut  que  la  syringomyelie  pent  quelquefois  revfilir  I'as- 
pect  de  la  scleo'ose  laterale  amyotrophiqi(e.  Dans  ces  cas,  le  diagnostic  sera  peut- 
etre  un  pen  plus  difficile  que  dans  ceux  trfes  frequents  ou  la  question  peut  sim- 
plement  se  poser,  a  cause  de  la  presence  de  I'element  spasmodique  combine 
avec  des  amyotrophies.  Dans  la  sclerose  laterale  amyotrophique,  ces  pheno- 
menes subissent  une  evolution  parliculiere ,  a  marche  rapide,  a  lerminaison 
fatale  en  deux  ou  trois  ans.  Lorsque  la  syringomyelie  revfilira  en  apparence,  a 
une  p^riode  de  son  Evolution,  un  aspect  analogue,  ce  sera  encore  comme  pr6ce- 
demment  sur  la  presence  des  troubles  sensilifs  et  trophiques,  inconnus  dans  la 
maladie  de  Charcot,  que  le  diagnostic  devra  s'asseoir.  Notons  que  les  troubles 
bulbaires  peuvent  s'observer  dans  la  syringomyelie  el  completer  encore  la  res- 
semblance  apparente. 
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II  est  k  peine  besoin  de  metlre  en  garde  conlre  une  confusion  possible  avec 
les  amyolrop/iiea  myopathiques,  souvent  familiales,  a  debul  infantile  ou  juve- 
nile, a  localisations  amyolrophiques  speciales  (face,  r('igion  scapulo-hum^rale). 
Tous  ces  caract^res  font  defaut  dans  la  syringomyelic. 

La  pachymeningile  cervicale  hypertrophique  sera  souvent  d'un  diagnostic 
beaiicoup  plus  difficile.  Critzmann  rapporte  un  cas  de  syringomyc^lie  caracl6- 
ristique,  lequel  avait  et6  consider^  pendant  longtemps  comme  une  pachyme- 
ningite  cervicale.  L'erreur  pent  provcnir  de  ce  que  Ton  rencontre  quelquefois 
des  douleurs  de  la  region  cervicale  dans  la  syringomyelic.  Mais  elles  sont  loin 
d  y  tenir  une  place  aussi  importante,  en  ce  qui  concerne  la  marche  de  la 
maladie,  que  dans  la  pachym6ningite.  Enfin,  dans  cette  derniere,  on  ne  trouve 
pas  de  troubles  objectifs  de  la  sensibility,  et  en  particulier  jamais  la  dissocia- 
tion syringomyelique.  Nous  avons  signale  plus  haut  la  possibility  de  la  coexis- 
tence des  deux  affections  (Rosenblath).  II  parait  aujourd'hui  indiqu6,  en  I'etat 
actuel  de  nos  connaissances,  en  presence  des  recherches  recentes  sur  les  lesions 
des  meninges  dans  la  syringomyelic  et  en  Fabsence  de  nouvelles  etudes  sur 
I'affection  dite  pachymeningite  cervicale  hypertrophique,  de  faire  toutes 
reserves  au  sujet  des  cas  qui  eussent  6ty  autrefois  rassembl6s  sous  ce  nom.  Un 
certain  nombre  d'entre  eux  paraissent  nettement  ressortir  a  la  syringomyelic.  II 
y  aurait  done  lieu  aujourd'hui  de  reviser  la  symptomatologie  de  raffection 
autrefois  decrite  par  Charcot  et  Joffroy. 

En  raison  de  I'existence  possible  des  symp"t6mes  tabetiques  dans  la  syringo- 
myelic (incoordination  motrice,  signe  de  Romberg,  abolition  des  reflexes,  etc.), 
la  confusion  avec  Vataxie  locomotrice  pourra  se  produire  quelquefois.  En  effet, 
non  seulement,  on  rencontre  des  syrapt6mes  tabetiques  dans  la  gliomatose 
medullaire,  mais  encore  nombre  de  phenom6nes  sont  communs  aux  deux  affec- 
tions, tels  que  les  troubles  trophiques,  les  arthropathies  et  mfime,  bien  que 
plus  exceptionnellement,  la  dissociation  de  la  sensibilite  (').  Mais  tout  d'abord 
cette  derniere  n'affecte  jamais,  dans  le  tabes,  la  topographic  radiculaire,  mais  se 
pr^sente  par  plaques  dissemin^es,  d'etendue  et  de  forme  variables.  De  plus, 
dans  la  syringomyelic  manquent  habituellement  les  troubles  oculaires  carac- 
t^ristiques  du  tabes  :  signe  d'Argyll  Robertson,  atrophic  blanche  du  nerf 
optique,  les  crises  douloureuses  viscerales,  les  troubles  vesicaux. 

La  dissociation  de  I'anesthesie  suivant  le  mode  syringomyelique  pent  se  ren- 
contrer  dans  la  sclerose  en  plaques  {^).  Or,  on  a  vu  d'aulre  part  que  la  syringo- 
myelic peut  dans  quelques  cas  rcv^lir  rapparence  de  cette  derniere  affection. 
II  y  a  done  lieu  d'apprendre  a  les  distinguer  Tune  de  I'autre.  La  predominance 
des  signes  spcciaux  de  la  sclerose  en  plaques  sera  un  important  element  de 
diagnostic.  Celui-ci  ne  sera  cependant  pas  toujours  facile  (^). 

Nous  ne  parlous  que  pour  memoire  des  cas  de  paralysie  alterne  dans  lesquels 
ranesth^sie  qui  accompagne  quelquefois  la  paralysie  se  pr^sente  avec  la  disso- 
ciation syringomyelique  [cas  de  Landouzy,  rapports  par  Raymond  (^)].  En  les 
cas  de  ce  genre  la  forme  de  I'hymiplegie,  les  commemoralifs  ne  permettront 
pas  en  general  le  moindre  doute. 

(')  pAHMKNTiKii.  Nouvelle  Iconor/mphie  de  la  Salpdtriere,  1890,  p.  '_'!"». 

(-)  Fbeund.  Ueber  das  Vorkoiniiicn  von  ScnsibilitiilssLOrungen  bci  multiplor  Ilcrilsclcrosc. 
Arch.  j.  I'liyrJi.  mid  Ncrvcnicr.,  I.  XXII,  1891. 
("')  Raymond.  Clin,  des  inal.  (iu  sysl.  ncrv.,  2'  s6rie,  p.  hoi. 
(*)  Raymond.  Clin,  des  m;il.  du  syst.  ncrv.,  2"  s^rio,  p.  OoO. 
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>rinor  (tie  Moscou)  a  attire  I'attention  suf  les  analogies  et  les  differences 
tie  la  syringomyelie  et  tie  lliernaloniyelie  cenlrale  d'origine  traumatique  (').  Gctte 
derniere,  a  d^but  brusque,  ce  qui  la  distingue  nettement  de  I'autre,  peut  laissei- 
a  sa  suite  des  paralysies  avec  amyotrophie  el  dissociation  syringomy61ique  de  la 
sensibilite.  Au  bout  d'un  certain  temps  on  pourrait  confondre  I'une  avec  I'autre, 
si  Ton  ne  prenait  pas  soin  de  remarquer  que  le  debut  brusque  des  accidents, 
qui  alteignent  rarement  les  membres  superieurs,  appartient  a  l'h6matomyelie 
seule.  Malgre  tout,  cet  auteur  pense  qu'ii  doit  y  avoir  bien  des  cas  de  syringo- 
myelic qui  sont  en  realite  des  cas  d'hematomyelie.  L'erreur  en  ce  cas  ne  serai t 
d'ailleurs  pas  toujours  absurde,  si  Ton  admet  Thypoth^se  que  consecutivemcnl 
a  rhematomyelie  centrale  se  developpe  une  myelite  aboutissant  a  la  formation 
de  cavites  intramedullaires  [Strumpell,  Schultze,  Minor,  Spiller(-)]. 

On  a  signale  dans  la  myelite  transverse  I'existence  de  la  dissociation  syringo- 
myelique  de  la  sensibilite  (Haskovec,  Minor,  Marinesco).  Le  diagnostic  ne  pre- 
sentera  cependanl  guere  de  difficult6s,  malgre  cette  cause  d'crreur,  dans  la 
majorite  des  cas. 

Le  diagnostic  de  la  syringomyelie  avec  les  nevrites  peripherlques  sera  en 
general  assez  facile,  en  raison  de  la  localisation  des  amyotrophies  et  des  alte- 
rations de  la  sensibilite,  qui  ne  consistent  point  en  general  en  la  dissociation 
syringomyelique,  et  qui  sont  toujours,  les  unes  et  les  autres,  localis6es  suivant 
la  zone  de  distibution  d'un  nerf  moteur,  sensitif  ou  mixte.  De  plus,  la  question 
de  I'etiologie  aura  dans  certains  cas  une  grandc  importance,  quand  il  s'agira 
par  exemple  de  nevrites  alcooliques,  saturnines,  diphteritiques,  etc.  Enfin  clia- 
cune  de  ces  causes  parait  produire  une  forme  particuliere  de  nevrites,  du 
moins  pour  quelques-unes  d'entre  elles  (saturnisme,  alcoolisme).  Presque  tou- 
jours d'ailleurs  I'element  douleur  presentera  dans  les  nevrites  un  developpe- 
ment  inconnu  dans  la  syringomyelie. 

Mais  on  a  signale  des  cas  de  nevrites  dans  lesquelles  les  troubles  de  la  sen- 
sibilite presentaient  les  caract^res  de  la  dissociation  syringomyelique.  Charcot 
rapporte  I'histoire  d'un  malade  qui  pr6sentait  cette  dissociation,  localisee 
dans  le  domaine  de  distribution  du  cubital,  consecutivement  a  un  traumatisme 
de  la  region  cervicale,  lequel  avait,  en  m6me  temps  que  les  racines,  int6ress6  la 
moitie  de  la  moelle,  de  sorte  que  le  patient  presentait,  outre  son  anesthesie 
syringomyelique  du  bras,  des  phenomenes  medullaires  tres  nets  caract6ris6s 
par  le  syndrome  de  Brovvn-S6quard.  On  voit  combien  le  diagnostic  doit  etre 
difficile  dans  des  cas  semblables.  Heureusement  sont-ils  tout  a  fait  exccp- 
lionnels. 

M.  Brissaud  a  signale  dans  la  syringomyelie  I'existence  de  paralysies  affectanl 
la  forme  des  paralysies  du  type  radic.ulaire,  qu'il  sera  en  tout  cas  indispensable 
(le  rapporter  h  leur  veritable  cause  (^). 

On  ne  confondra  pas  la  chirome'galie  syringomyelique  de  Charcot  et  Brissaud 
ni  les  macrosomie^  partielles  et  pseudo-acromegalie  de  la  syringomyelie  avec 
Vnrromegalie  vraie.  Dans  la  maladie  de  Pierre  Marie,  les  lesions  ne  restent  pas  bor- 

(')  Minor.  ConUibution  h  I'etude  de  l'li6matomy61ie  et  do  ia  syringomyelie.  Conoros  de 
Boi'liri,  aoiU  18(»0;  Semaine  med.,  6  aouL  1890,  et"  Soc.  de  nenro'l.  el  de^ psych.  de%oscou 

(-)  Spilleh.  Traumatism  and  iKjemaloinyelie  as  causes  of  svringomyelie.  Internal  med 
Mafftu.,  1896,  n"  3. 

('')  Brissaud.  Sur  les  paralysies  du  type  radiculaire  dans  la  s\  ringomyi^lie.  Semaine  med 
1890,  p.  129.  '  ■' 
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iK'os  aux  mains,  muis  cnvaliissent  la  LOlc  cl  les  pieds;  la  d6viation  de  la  colonne 
vorlebrale  consisLe  en  une  cyphose  cervico-dorsale ;  les  troubles  sensilifs  man- 
(juenl  ainsi  que  les  troubles  Irophiques. 

La  sclerodermie  devrait  6tre  Ires  facile  a  disUnguer  de  la  syringomyelie,  cl 
reciproquement,  puisque  dans  celle-la  on  n'observe  pas  de  troubles  de  la  sen- 
sibilitc.  Cependant  les  lesions  sclerodermiques  peuvenl  quclquefois  presenter 
une  telle  analogic,  en  parliculier  au  niveau  des  doigls,  avec  les  troubles  tro- 
phi(|ucs  syringomy61iques,  que  Terreur  a  el6  commise(').  II  sera  done  bon  de 
se  dcfier  dans  les  cas  de  ce  genre  et  de  pousscr  I'examen  aussi  loin  que  possible 
pour  eviter  toute  cause  d'crreur. 

Nous  devons  dire  quclques  mols  touchant  les  rapports  et  le  diagnostic  de 
la  syringomyelic  et  de  la  lepre,  question  soulevee  dans  ces  derniers  temps. 
Zambaco-Pacha,  s'appuyant  sur  des  arguments  purement  cliniques  et  laissant 
de  cote  Fel^ment  anatomo-pathologique  et  bacteriologiquc,  soutient  que  la  ma- 
ladie  de  Morvan,  connue  pour  sa  frequence  en  Brelagne,  n'estqu'une  forme  de 
la  lepre,  qui  existe  d'ailleurs  sous  ses  autres  modalites  dr.ns  ce  pays.  Comme  il 
est  a  peu  pr6s  universellemenl  admis  maintenant  que  la  maladie  de  Morvan  est 
une  forme  de  la  syringomyelie,  c'est  done  cette  derniere  qui  devrait  6tre  iden- 
tifiee  avec  la  lepre  et  pour  lui  I'identite  est  absolue,meme  si  Tonnetrouve  pas  le 
bacille  lepreux.  Mais  la  demonstration  est  loin  d'etre  faile.  Bien  au  contraire, 
en  I'etat  actuel  de  ces  connaissances,  il  semble  que,  malgre  de  nombreuses 
ressemblances  cliniques,  ces  deux  maladies  doivent  6tre  nettement  distingu^es. 
Ces  ressemblances  sont,  a  vrai  dire,  quelquefois  telles,  que  Ton  a  pu  croire  avoir 
trouve  le  bacille  lepreux  chez  des  individus  atleints  de  syringomyelie  et  en 
presentant  tons  les  signes(-)  et  que  dans  d'auLres  cas  le  diagnostic  a  dfl  rester 
impossible  p).  Mais  en  y  regardant  de  Ivbs  pres,  il  est  possible  de  decouvrir 
quelques  dissemblances  dans  les  signes  en  apparence  communs  de  Tune  et 
I'autre  affection  (Jeanselme,  von  Diihring).  Ces  dissemblances  peuvent  6tre 
resumees  a  peu  pr6s  dans  le  tableau  p.  SM. 

A  propos  du  dernier  symptdme  mentionne  dans  ce  tableau,  I'etat  fusiforuK; 
ou  moniliforme  des  nerfs,  il  est  bon  de  remarquer  qu'on  a  pu  en  rencontrer  les 
apparences,  dans  la  syringomyelie.  C'est  ainsi  que  dans  un  cas  de  Jeanselme 
et  Mdliau(*)  on  aurait  pu  croire  a  I'etat  moniliforme  d'un  nerf  median.  Mais  en 
r^alite  le  nerf  etait  sain  et  I'apparence  moniliforme  6tait  due  a  un  chapelet  de 
ganglions  epitrochleens  juxtaposes  au  cordon  nerveux  et  dont  I'hypertropliie 
provenait  de  la  presence  de  panaris  syringomyeliques.  Le  fait  fut  d'ailleurs 
amplement  verifie,  ainsi  que  le  diagnostic,  par  I'autopsie  (Sainton). 

Mais  si  Ton  pent  Irouver  des  dissemblances  assez  sensibles  enlre  la  syringo- 
myelic et  la  lepre  au  point  de  vuc  clinique,  c'est  surlout  par  I'anatomie  palho- 
logique  que  les  deux  afl'ections  semblent  se  distinguer  le  mieux  Tune  de  Tautre. 

Tout  d'abord  le  bacille  caracterisLique  manque  dans  la  syringomyelic,  et  dans 
les  cas  douteux,  il  faut  pouvoir  le  Irouver  pour  affirmer  qu'il  s'agit  bien  de 
Ifeprc  (Kalindero).  De  plus  on  n'a  pas  encore  rencontre  dans  la  l^pre  les  lesions 
medullaires  si  caracteristiciues  de  la  syringomyelie.  Non  pas  que  la  moellc  no 

(')  .Iacoiikt  cl.  i>K  SAiNT-(ii;iiMAiN.  Sdc.  fi'iiiir.  de  dernnil.  et  de  .fiijiliil.,  avril  1S!)'2. 
(*)  I'hOss.  Arch.  f.  Psych.,  18!).'),  Hd  X.W'II,  II.  7,. 

(■')  C.nAun-Ani).  Soc.  mdd.  des  hnp.,  i  novcinbrc  1«0'2.  —  PiTiti;s  el  SADiuzf;s.  .^«^a•.  Jr,i,i.  de 
la  S(di)clri6re,  18!»r). 

(*)  JeANSELMK  cl  MlLLIAl".  Soe.  wed.  des  h'ip.,  '2'2  lll.'li  IS'.IX. 
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puissc  elre  alleive  cliez  le  16preux.  Mais  les  16sions  sont  bien  differenles  de  celles 
de  la  syringomyelie.  Jeanselme  et  Pierre  Marie  ont  decrit  les  lesions  suivantes, 
idcnliques  dans  deux  cas  de  I6pres,  done  tres  vraisemblablement  pas  forLuites : 
alteration  des  cordons  p6st6rieurs  ;  aiicune  lesion  des  racines  posterieures ; 
zones  de  Lissaucr-  intactes;  triangle  cbrnu-marginal  les6.  La  lesion  serait  done 
dorigine  endogenc(').  Cela  ne  ressemble  en  rien  aux  cavites  medullaires  syrin- 
gomyeliques.  II  est  done  pcrmis,  jusqu'a  plus  ample  inCorme,  de  croire  a  la 
dualite  dos  deux  afTections  :  lepre  et  syringomyelic. 


LKPRK 
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nesthesie  .... 

Ruban(5e  ou  en  plaques;  rare- 
menl  radiculaire  —  souvent  sym6- 
trique  — dissociation  le  plus  sou- 
vent  incomplete. 

Topographie  radiculaire  —  rare- 
ment  symetrique  —  dissociation 
bien  caract6risee. 

Troubles  troplii- 
qucs  des  doigts. 

Doigts  et  orteils  —  symetriquos 
—  toujours  graves —  mutilations. 

Doigts  surtout,  orteils  rarement 
—  trfes  rarement  sym6lriques  — 
quelquefois  unilateraux  —  n'at- 
teignent  jamais  I'intensite  des  mu- 
tilations lepreuses. 

Contracture .  .  . 

Jamais  de  trepidation  epilep- 
toi'dc.  ' 

Element  spasmodique  Ires  fre- 
quent —  trepidation  epileptoide 
frequente. 

Paralysie  faciale. 

Frequente —  peripherique. 

Rare  —  centrale. 

Scoliose  

Jamais. 

Trtis  frequente. 

Nerfs  cubilaux.  . 

Noueux  ou  fusiformes. 

Normaux, 

Uhysterie  peut  simuler  presque.  completement  la  syringomyelic  (Charcot, 
Souques)  lorsque  a  un  trouble  trophique  hyst6rique,  I'atrophie  musculaire  par 
exemple,  se  superposent  des  troubles  sensitifs  se  pr^sentant  sous  la  forme  de 
la  dissociation  syringomyelique.  La  distinction  serait  impossible  si  Ton  n'avait 
pour  se  guider  la  presence,  dans  rhysterie,  de  toutes  sortes  d'autres  ph6no- 
menes,  qui  manquent  generalement  dans  la  .syringomyelic :  les  troubles  senso- 
riels  et  en  particulier  le  retrecissement  concentrique  du  champ  visuel;  les  atta' 
ques;  I'influence  de  la  suggestion,  des  agents  esthesiogenes  sur  I'anesthesie;  le 
debut  souvent  brusque  et  la  curabilite  des  accidents. 

A  propos  de  Fhysterie,  il  ne  faut  pas  oublier  que  c'est  la  maladie  qui  semble 
le  plus  souvent  se  rencontrer  en  combinaison  avcc  la  syringomyelie. 

tltiologie.  —  Depuis  qu'on  a  appris  a  la  reconnaitre,  la  syringomyelie  est 
consid6r6c  comme  une  affection  relativement  assez  frequente.  D  apres  presque 
tons  les  auteurs,  le  sexe  masculin  semble  y  etre  beaucoup  plus  expose  que  le 
sexe  feminin.  ho.  profession  ne  parait  pas  jouer  un  r6le  bien  considerable  dans 
I'etiologie  de  la  maladie.  On  a  note  cependant  que  les  individus  exercjant  des 
metiers  manuels  (boulangers,  lailleurs,  cordonniers)  y  seraient  plus  exposes. 

Les  cai^.se.N-  occasionrtellex  habituellcment  invoqu6es  ne  prescntenL  gu6re 
d'inlcrct  particulier  ct  soul,  pour  la  plupart,  banales.  Ce  sont:  le  (Void,  I'humi- 

(')  JK.\Nsn:LMi;  ct  I'liiniui  Marie.  Heviie  neuvnL,  1898,  p.  751. 
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dile,  lo  siirmonagc  physique,  la  grossosse.  OucUiiicrois  ce  soiiL  des  iiircclions, 
en  parliculier  aigi'ie:  (ievre  Lyphoule  (le  plus  souveiil,  signal^e),  pneumonic, 
rhumalisme  arUculaire  aigu,  malaria,  blennorrhagie.  Babinski  eL  Desnos  ont 
public  un  cas  dans  Icquel  ils  incriminaient  la  syphilis. 

II  faut  cependant,  dans  Ic  chapitrc  dcs  causes  occasionnelles,  menLionner 
sp^cialemcnt  le  IraumcUisme  donL  rinfluence  a  cL^  tout  parliculierement  raise 
en  relief  par  Guillain.  A  cet  6gard,  les  fails  dans  lesquels  il  est  signale  soil, 
comme  luarquanl  siniplemenl  le  debut  des  premiers  sympldmes,  soil  commc 
paraissanL  avoir  unc  inlluence  directe  sur  la  genesc  de  la  maladie,  peuvcnl 
clre  classes  en  deux  categories.  Dans  un  premier  groupe  le  traumalismc  inlercsse 
directement  ou  indireclemenl  (traumalismc  obsleli'ical  dans  des  cas  de  syringo- 
myelic congenilale,  chute  d'un  lieu  elev(^)  la  colonne  vert6brale  ou  la  moelle, 
el  il  n'est  pas  inutile  de  noter  a  cepropos  qu'ils'agil la, non pas d'hematomy^lies 
Iraumatiques  rcstees  plus  ou  moins  localisces,  mais  de  syringomyelics  vraies. 
Dans  uu  autre  groupe  de  fails,  le  traumalismc,  portant  sur  loute  autre  region  du 
corps  agiraitde  fagon  lout  a  fait  indirecte,  soil  par  rintermediaire  du  shock  ner- 
veux,  soil  par  un  mecanisme  recemmenl  signale  par  Guillain  :  la  nevrile  ascen- 
dante(').  D'apr^s  cet  auteur  une  plaie  infectee  pourrail  fitre  la  cause  dcHermi- 
nante  de  la  syringomyelic,  par  propagation  de  I'infection  peripherique  a  la 
moelle  par  Fintermediaire  des  nerfs  p6ripheriques,  grace  aux  connexions  analo- 
miques  existant  entre  la  circulation  lymphatique  des  nerfsetla  circulalion  lym- 
phatique  de  la  moelle.  II  s'agirait,  bien  cnlendu,  dans  ces  cas,  de  syringomyelic 
par  processus  irritatif. 

L'hypothese  de  I'origine  infeclieuse  el  parasitaire  de  la  syringomyelic  a  elc 
emise  par  quelques  auleurs  (-). 

La  recherche  des  causes  predisposanles  ne  conduit  gu6re  a  des  resultats  posi- 
tifs.  En  parliculier,  en  ce  qui  concerne  Vheredite  nevropathique,  en  dehors  des  cas 
ou  la  syringomyelic  s'associe  a  une  affection  nerveuse  distincte,  I'hysterie  par 
exeraple,  dans  r^tiologie  de  laquelle  I'lieredit^  nerveuse  joue  un  role,  on  ne  la 
Irouvc  pour  ainsi  dire  pas  dans  les  autecedenls  dcs  syringomyeliques. 

L'Agc  parail  exercer  une  inlluence  asscz  nelte  sur  le  developpcmenl  de  la 
maladie.  Le  laljleau  suivaut  est  emprunte  a  Schlesinger. 
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i'7t  dos  cas).  S')  pour  100  se  produiscnl  enlre  11  el  40  ans,  el  1.")  ponr  100 
seuleinenl  de  i  a  10  ans  el  au-dessus  de  00  ans.  Apropos  de  celleproporlion  Ires 
restrcinle  des  d6biils  dans  la  premic^'re  periode  de  la  vie,  il  est  bon  d'ajouter 
qu'onl  el^  exclus  de  ce  tableau  tons  les  cas  accompagn6sdespina-bifida.  S'ils  y 
eussent  6te  compris,  le  nombro  des  cas  d^but  precoce  eClt  616  beaucoup  plus 
considerable. 

II  exisle  en  ellcl  loule  une  serie  de  fails  dans  lesquels  la  maladie  s'esl  mani- 
festee  dans  les  premieres  ann6es  ou  meme  a  6tc  congenitale,  ct  donl  bon  nom- 
bre  sont  compliques  do  spina-bifida.  C'est  I'elude  de  ces  cas  qui  a  donne  nais- 
sance  a  la  theorie  emhryogenetique  de  la  syringomyelic,  d'apres  laquelle  celle- 
ci  serait  une  afl'eclion  congenitale  due  a  une  anomalie  de  developpemcnl  du 
canal  central  de  la  moelle. 

D'apres  les  travaux  de  Leyden,  Hoffmann,  Schullze,  Schlesinger,  Dufour(*), 
il  y  aurait  en  effel  lieu  de  considerer  I'anomalie  de  developpcment  du  canal 
central  de  la  moellc  comme  une  cause  assez  frequente  de  la  syringomyelic. 
Autour  de  cette  anomalie  se  d6vclopperait  ensuite  un  processus  soil  irrilatii", 
soil  dc  nature  gliomateuse,  pouvant  d6buler  plus  ou  moins  161  o\\  lard.  Zap- 
pert  (-)  a  pu  ainsi,  par  Texamen  de  200  moelles  d'enCanls  nouveau-n6s  et  de 
foetus,  voir  un  canal  central  cong^nitalement  hydromyelique  s'entourer  ensuilc 
d'une  proliferation  n6vroglique.  II  est  certain  qu'en  faveur  de  cette  theorie 
plaidenl  cvidemment  tous  les  cas  d6but  congenital  ou  dans  Tenfance,  et  ceux 
compliquc's  d'une  anomalie  de  developpcment  comme  le  spina-bifida  el  ils  sont 
loin  d'elre  rares. 

11  en  est  de  meme,  en  faveur  de  la  theorie  embryogenetique,  des  cas  de  syi'm- 
goinyelip heredilaire  (Nalbandoff :  mere  el  fils)  (^),  de  syringomyelie  familiale  (Ver- 
hoogen  et  van  der  Velden  :  Irois  freres  et  s(]eurs)('),  de  syringomyelie  a  la  fois  he- 
reditaire  et  familiale  (Ferrannini :  m6re  et  trois  lils)(°);  Preobrajensky  :  pere  et 
deux  filles)(^).  II  est  vrai  que  certains  auteurs,  en  particulier  en  ce  qui  concernc 
la  syringomyelie  familiale,  conleslent  qu'il  s'agisse  de  syringomyelie  vraic 
(D('jerine  et  Thomas).  Mais  peu(-6tre  tonics  les  incerliludcs  cl  tons  les  mal- 
entendusau  sujet  tant  de  ranalomicpathologique  que  de  I  ctiologie  et  dela  palho- 
logenie  de  cette  affection  cesseronl-ils  le  jour  ou  des  connaissances  nouvelles 
ou  des  moyens  d'invesligation  plus  elendus  permettront  de  preciser  nettement 
ce  que  Ton  doit  entendre,  sinon  cliniquemenl  du  moins  anatomiquement,  par 
ce  terme  actuellemenl  trop  vague  encore  et  trop  comprehensif  de  syringo- 
myelic. 

Traitement.  —  D'apres  ce  que  nous  avons  dil  cn  parlanl  des  symplomes,  dc 
revolution  et  du  pronostic,  on  pent  prcvoir  que  le  Irailement  ne  sera  toujours 
(pic  palliatir. 

Le  traitement  general  consislera  principalemenl  dans  Tadministration  de 
I'iodure  de  potassium,  du  nitrate  d'argent,  du  phosphore  de  zinc,  des  bromures 
ct  aussi  dans  I'cmploi  des  toniques  (fer,  arsenic,  etc.).  L'hydrolherapie  pourra 
elfc  employee  avec  avantage  dans  certains  cas. 

(')  Dui'ODR.  Hemic  neurol.,  18(18.  p.  (i'i. 

(*)  Zapi'Ert.  Wien.  klin.  Wocli..,  10  oclobre  li)fll. 

p)  .Nalpandoff.  S'oc.  de  neurol.  de  Moscou,  '2i  peplembre  18i)!). 

(*)  VERHOor.F.N  ct  VAN  DKli  Vrloen.  Ann.  dc  In  Sac.  des  sc.  med.  de  Bruxelles,  18',)4,  I,.  III. 
(••)  I'V.riRANMNi.  lUf.  med..  181)1. 

^'')  Pukokrajensky.  Soc.  ae  nein-nl.  cl  dc  psych,  de  Moscou.  17  deroinld'e  18',)0. 
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MALADIES  INTRINSKOl'ES  DE  LA  MOELLE  I'PINIERE. 


LocalemenL  on  lera  de  la  revulsion  Ic  Jong-  dc  la  region  spinale,  niais  avec 
cerlaines  precaulions,  a  cause  do  laproduciion  des  troubles  Irophiques  culanes. 
On  eniploiera  pour  cela  les  poinles  de  feu  superficielles  el  Ton  evilera  avec 
soin  les  vesiealoircs  et  surtouL  les  cau teres,  qui  peuvenl  donner  lieu  a  des  ul- 
cerations rebelles  el  destructives. 

L'atrophie  musculaire  sera  combatlue  par  I'^lectrisation. 

Chipault(')  a  obtenu  de  bons  r6sullats  de  I'^longalion  permanente  dela  moellc 
dans  le  traitemenl  de  la  syringomyelic,  en  ce  qui  concerne  la  disparition  des 
donlcurs  rachidiennes  et  la  retrocession  des  troubles  sensitifs  et  trophiques. 

Certains  troubles  trophiques,  panaris,  ulcerations  cutan6es,  demandeni  une 
attention  et  des  soins  tout  parliculiers  en  raison  des  complicalions  septicemi- 
ques  graves  auxquelles  ils  exposent  les  malades. 

Chez  les  syringomyeliques,  on  fera  bien  de  s'abstenir,  autanl  que  possible, 
des  interventions  chirurgicales,  Ces  malades  sont  en  effel  tres  pen  resistanls 
et  Ton  a  signale  plusieurs  cas  de  mort  a  la  suite  d'operations  chirurgicales. 
Cette  meme  absence  de  resistance,  cette  susceptibilite  des  syringomyeliques 
devra  6tre  toujours  pr6sente  a  la  memoire  du  medecin,  dans  le  cas  de  maladies 
intercurrenles,  infectieuses  ou  autres,  qui  cmportoiit  bien  souvent  les  malades. 

(')  CuiPAULT.  XIH'  Congres  internat.  de  med.  Seciion  de  neurologic.  Paris,  aout  1900. 


